
Archiv Ffir Psychiatrie und Zeitschrift f. d. ges. Neurologie 205, 300--305 (1964) 

Aus der I)eutsche~ Forschungsanstalt ffir Psyehiatrie, Max Planck-lnstitut, 
l~europathologische Abteilung, Mfinchen (1)irektor: Prof. Dr. GERD P~.T~RS) 

Uber metachromatische Leukodystrophie 
II. Relation zwischen Erkrankungsalter und Verlaufsdauer 

Von 
HORSTMAR HOLLANDER 

Mit 3 Textabbildungen 

(Eingegangen am 1. Mdrz 1964) 

Da die metachromatische Leukodystrophie auf einer Gen-abh~ngigen 
EnzymstSrung beruht, liegt der Schlul~ nahe, dad der Verlauf der Er- 
krankung nach langer Latenz protrahierter ist, a]s wenn der Defekt schon 
im kindlichen Alter zur Dekompensation des Sulfatidstoffwechsels fiihrt. 
Es soll daher an Hand der bisher verSffentlichten F~lle untersucht wer- 
den, ob die Dauer der Krankheit mat hSherem Erkrankungsalter zu- 
nimmt. Bei der Zusammenste]lung wurden nur neuropathologisch ge- 
sicherte Fglle beriicksichtigt. Als Kriterinm galt dabei die ausdrfickliche 
Erw~hnung der metachromatischen l%eaktion der Abbauprodukte durch 
den Beschreiber selbst oder durch einen I~aehuntersucher. Folgende Ar- 
beiten, bei welchen dieses Kriterinm nicht erffillt war, wurdea aus- 
geschlossen: BIELSC~OWSKY u. H]~N~]~BERG 1928; P~IST]~R 1936; M]~Y]~R 
u. TEN~ENT 1936 ; SLACZKA 1937 ; DE LA~e~v, 1946 und 1947 ; Mo~siv,~ 
u. FELDM~A~ 1953; POSER, DEWVLF u. VAN BOGAE~T 1957; SC~I-  
I)EGGE~ 1959. Ebenso die Falle yon FERR~O 1927, 1927a und b; 
AUSTREGESrLO, GALLOTI U. BOI~GES 1930 und van  BOGAERT 1936, die 
yon DIEZ];L 1957 nachuntersucht, sich als nicht metachromatisch heraus- 
gestellt haben. Auch der nicht sicher zu beurteilende Fall yon FE%r 
1954 blieb unberficksichtigt. Naeh dieser Auswahl bleiben die im Lite- 
raturverzeichnis numerierten 65 gesicherten Fglle. 

Betrachtet man zuni~chst die Zahl der seit 1920 verSffentlichten 
Beobachtungen (Abb. 1), so fallt auf, da6 Zweidrittel davon in den letzten 
15 Jahren verSffentlicht worden sind und fiber die H~lfte aller Falle in 
den letzten 6 Jahren. Dies beruht wohl weniger auf einer echten Zunahme 
der Erkrankungen als vielmehr einerseits auf der wachsenden Beach- 
tung, die man dieser Krankheit in den letzten Jahrzehnten sehenkte und 
andererseits aber auch auf besseren differentialdiagnostischen MSglich- 
keiten. 

Ira Jahre 1955 zeigten v. H~ascH u. PEI]~FE~, dal~ sich die Ablage- 
rungen bei der metachromatischen Leukodystrophie mit essigsaurem 
Kresylviolett braun metachromatisch darstellen. Diese einfache Methode 
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leistet, obwohl sie keine Elektivdarstellung erlaubt, gute Dienste bei der 
neuropathologischen Diagnostik. In  neuester Zeit gelingt es auch, Sulfa- 
tidablagerungen in Spuren histochemisch nachzuweisen (HozLX~D~ 
1963 und 1964). Die Verwendung yon Celloidin- oder Paraffinschnitten 
kann zu Fehlresultaten fiihren, d~ durch Alkohol- und Chloroform- 
behandlung Sulfatide ver]orengehen. 
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Abb. 1. ]~uf igkei t  der verSffenttichten F~lle metachromatischer Leukodystrophie seit 1920 
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Abb, 2, Anordnung der F~ille yon metachroraatischer Leukodystrophie nach steigendera Erkrankungs- 
alter. Die schwarzen Balken entsprechen jeweils der Erkrankungsdauer eines l%lles 

Wenn ~uch sicher nicht alle F~lle erfaf~t werden und wahrscheinlich 
~uch nicht jeder beobachtete Fall verSffentlicht worden ist, so zeigt doch 
die relativ geringe Anzahl der hier zusammengestellten Fs dal~ die 
metachrom~tische Leukodystrophie eine seltene Erkrankung ist. 

Eine Geschlechtsbevorzugung ]iif3t sich nicht nachweisen, da unter 
den 52 Fiillen, in denen das Geschlecht angegeben ist, 26 weibliche und 
26 mitnnliche Individuen sind. 

Ordnet man die Fi~l]e nach dem Erkrankungsalter  und stellt die 
jeweilige Krankheitsdauer als waagerechten schwarzen Ba]ken dar 
(Abb. 2), so erkennt man deutlich, dal~ 40 der 60 Beobachtungen bis zum 
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3. Lebensjahr erkrankten. Es folgen 11 F/~lle, bei welchen die Krankheit  
bis zum 20. und 9 F/ille, bei welehen sie nach dem 20. Lebensjahr mani- 
fest wurde. 

(Die Beobaehtung, bei welcher das Leiden mit  20 Jahren begonnen 
hat te  2~, ist eine Ausnahme, da in diesem einzigen Fall eine l~emission 
beobaehtet  worden ist. Es erseheint fraglieh, ob der ,,erste Sehub" auf 
die metaehromatische Leukodystrophie zu beziehen ist.) 
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Abb. 3. Abhgngigkeit der Erkrankungsdauer vom ErkrankungsMter in Jahren 

Die Erkrankungswahrseheinliehkeit naeh dem 3. Lebensjahr ist dem- 
naeh auffallend gering. Um eine Abhi~ngigkeit der Verlaufsdauer vom 
Erkrankungsalter  darzustellen, wurde die Verlaufsdauer gegen das Er- 
krankungsa]ter aufgetragen. Damit  ist jedem tier Fi~lle (abgesehen von 
dem bier nicht berficksichtigten Fall 24) ein Punkt  im Koordinaten- 
system zugeordnet (Abb. 3). L~ge nun eine klare Abhi~ngigkeit im Sinne 
einer Zunahme mit  waehsendem Erkrankungsalter  vor, so mtii~ten die 
Ordinaten der Punkte  mit  wachsender Abszisse zunehmen. Das kommt  
aber nicht deutlich zum Ausdruck. Zwar beobachtet  man in F/~llen, die 
naeh dem 3. Lebensjahr erkranken, keine Verlaufszeiten mehr, die kiirzer 
als 2 Jahre  sind und bei Fi~llen, die vor dem 3. Jahr  erkranken, keine 
Verl~ufe yon mehr a]s 6 Jahren.  Auf der anderen Seite haben jedoeh 
viele Erwaehsenenf~lle einen kiirzeren Verlauf als die lang verlaufenden 
infantilen F~lle. Ext rem lange Verli~ufe, wie in den F~llen 36 und 38, 
sind als Ausnahmen zu betraehten: 

Zusammenfassung 
Es wurden 65 F/~lle yon gesicherter metachromatischer Leukodystro- 

phie aus der Weltli teratur zusammengestellt. Erkrankungsalter  und Ver- 
laufsdauer wurden zueinander in Beziehung gesetzt und graphiseh dar- 
geste]lt. Ls Krankheitsverl/~ufe yon vier und mehr Jahren finden 
sich vorwiegend im Lebensalter zwisehen 10 und 40. Die frfihkindliehen 
F/~lle haben dagegen eine kurze Krankheitsdauer yon l/u--4 Jahren. 
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