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Clinical  a n d  U l t r a s t r u c t u r a l  Obse rva t i ons  in a Case o f  J u v e n i l e  A m a u r o t i c  

I d i o c y  w i t h  P r o t r a c t e d  Course  

Summary. The ultrastructure of storage material in a rectal biopsy taken from a 
patient with juvenile amaurotic idiocy with protracted course (onset of illness: 
14 years; age of patient: 52 years) is described. The material stored in macrophages 
of the mucosa was like the eurvilinear structures characteristic of the juvenile type. 
I t  was possible to exclude Kufs' type in this case by absence of the lipofuscin granula 
seen in the fine structures in the adult type. The clinical picture was also consistent 
with the juvenile form. Apart  from the protracted course, other striking features 
were the delayed onset of the disease and the late beginning of mental retardation. 

Key words: Storage Disease --  Juvenile Amaurotic Idiocy -- Curvilinear Bo- 
dies --  Electron Microscopy --  Rectal Biopsy. 

Zusammen/assung. Bei einem Fall yon juveniler amaurotischer Idiotie mit 
protrahiertem Verlauf (Beginn der Erkrankung mit  14 Jahren, Alter des Patienten 
52 Jahre) wird fiber die Ultrastruktur des Speichermaterials in einer Rectumbiopsie 
berichtet. Das in Makrophagen der Mucosa gespeicherte Material entspricht den fiir 
die juvenile Form charakteristischen curviline~ren Strukturen. Gegeniiber der 
Kufsschen Form l~13t sich der Fall ultrastrukturell durch das Fehlen der bei der 
Sp~tform beschriebenen Lipofuscin-Granula abgrenzen. Das klinische Bild spricht 
auch ffir die juvenile Form. Auffallend waren neben dem protrahierten Verlauf der 
verz6gerte Beginn der Erkrankung sowie das spKte Einsetzen der geistigen Re- 
tardierung. 

Schl~sselwSrter: Speieherkrankheit --  Juvenile amaurotische Idiotie --  Curvili- 
ne/ire KSrper --  Elektronenmikroskopie --  Rectum-Biopsie. 

Sp~tf~l le  de r  famili/~ren a m a u r o t i s c h e n  I d i o t i e  s ind sei t  d e r  e r s t e n  

B e s c h r e i b u n g  d u r c h  K u f s  (1925) k l in i sch  u n d  a n a t o m i s c h  p a t h o l o g i s c h  
in  e iner  R e i h e  y o n  A r b e i t e u  m i t g e t e i l t  worden .  Als  ech t e  S p ~ t f o r m e n  

* Herrn Prof. Dr. W. Masshoff zum 65. Geburtstag in Freundschaft gewidmet. 
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sol l ten nur  die F/il le bezeichnet  werden,  bei  denen  aus ro l l e r  Gesundhe i t  
in h6herem Lebensa l t e r  die ers ten  Krankhei tserseheinur~gen auf t re ten .  

H a l l e r v o r d e n  (1938b) h a t  d a r a u f  hingewiesen,  dab  zahlreiehe Spiit- 
f~lle der  L i t e r a t u r  bere i ts  in der  J u g e n d  S y m p t o m e  aufweisen und  dab  es 
sieh dabe i  eigent l ich u m  eine sehr  langsam,  m a n e h m a l  in Schfiben ver- 
laufende E r k r a n k u n g  hande l t .  Daher  s te l l t  sieh die Frage ,  ob t i n  Tell  der  
als Sp/~tf/~lle mitgeteilter~ Beobach tungen  juveni le  F o r m e n  mi t  p ro t ra -  
h i e r t em Ver lauf  dars te l l t .  

i Jber  die U l t r a s t r u k t u r  der  Spe iehersubs tanzen  bei Sp/~tf/illen der  
am~uro t i sehen  Id io t i e  l iegen einzelne Ver6ffent l ichungen vor  (Roizin 
et al., 1962 ; Eseol~, 1964; B ignami  et al., 1969 ; Chou et al., 1970). Unseres  
Wissens  g ib t  es keine Mi t te i lung  fiber die u l t r a s t ruk tu re l l en  Befunde  bei  
F/ i l len yon  juveni le r  amauro t i sche r  Id io t i e  mi t  p r o t r a h i e r t e m  Verlauf.  I n  
der  vor l iegenden Arbe i t  ber ich ten  wi t  daher  fiber die U l t r a s t r u k t u r  des 
Sloeichermaterials  in einer I~ectum-Biopsie  bei  e inem solehen Fal l .  

Krankengeschichte 
Zwei der sieben Geschwister des Vaters verstarben im KleinkindesMter aus 

unbekannten Ursachen. Symptome, die einer Lipoidspeicherkrankheit entsprechen 
k6nnten, sind in keinem Falle manifest geworden. Jfidische Mitglieder sowie Ver- 
wandtenehen sind in der Familie nicht bekannt. Alle Angaben stammen yon der 
Ehefrau bzw. der Sehwester des Patienten (zur Zeit des Nationalsozialismus wurden 
in der Familie grfindliche Nachforsehungen nach Erbleiden, insbesondere des ZNS 
betrieben). 

Als Kleinkind geh~uft fieberhafte Erkrankungen. Im Alter yon zwei Jahren ffir 
liingere Zeit in ein Sanatorium verschiekt. Trotzdem normale k6rperliche Entwick- 
lung. Geistige EntwicMung gut; in der Schule als sehr intelligent gegolten. 1935 
(14. J.) Beginn einer langsam fortschreitenden Erblindung, als Ursache wurde eine 
Opticusatrophie diagnostiziert. Dazu generalisierte Krampfanf~lle vorwiegend 
naehts. Besuch einer Blindenschule, Absehlug mit Abitur. AnschlieBend Jurastudi- 
um. Aus der Studienzeit berichtet die Schwester des Patienten, er sei ihr besonders 
unternehmungslustig und unfiberlegt erschienen, habe ihrer Ansicht nach finanziell 
fiber seine Verh~ltnisse gelebt. 1949 (28 J.) versuchte er das juristische Staatsexa- 
men, bestand es jedoch night. ~ber  die Grfinde hierffir sind keine verli~l~lichen An- 
gaben zu erfahren. 

Von 1950-- 1970 (29-- 49 g.), inzwischen v611ig erblindet, arbeitete er als Masseur 
in einem Krankenhaus. 

1970 (49 J.) gehguft epileptische Anf~lle. 
Miirz 1972 (51 J.) wegen Zunahme tier generalisierten Krampfanf~lle und Zu- 

st/~nden yon ,,muskul/iren Verkrampfungen" der Extremit/~ten Aufnahme auf die 
Neurologisehe Abteilung des St~dt. Wenckebach-Krankenhanses. 

Be/und. Guter AZ und EZ. Internistiseh unauff~llig. Bis auf dieWahrnehmung 
yon starken Helligkeitsunterschieden mit dem linken Auge war der Patient vSllig 
erblindet. Opticusatrophie und Retinitis pigmentosa. Pupillen rund, seitengleich 
und mittelweit mit angedeuteter direkter Lichtreaktion. Seitengleicher horizontaler 
Spontannystagmus. Geringgradige linksseitige Betonung der MEg ohne Pyra- 
midenbahnzeichen. Unsicherheit beim KHV und FNV, Hypodiadochokinese sowie 
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geringe Rumpfataxie beim Gehen. Verlangsamte Sprache. Bewul]tseinsklar und 
orientiert. Merkf~higkeit und Konzentration deutlich eingeschr~nkt. Denkablauf 
verzSgert. 

Entlassung nach 8 Wochen. 
Nach der Entlassung Wiederau:ftreten yon Verkrampfungen, die wiihrend des 

station~ren Aufenthaltes nicht beobachtet wurden. Von der Ehefrau beschrieben als 
zuckende Bewegungen der ExtremitSten- und Gesichtsmuskulatur ohne Bewu~t- 
seinsverlust. 

Im Herbst 1972 erstmals GleichgewichtsstSrungen; der Patient torkelte wie 
betrunken und stfirzte oft. 

Infolge einer der Stiirze am 27.10. 1972 erneute Aufnahme wegen linksseitiger 
lateraler Schenkelhalsfraktur. Nach operativer Versorgung der Fraktur Verlegung 
auf die Neurologische Abteilung. 

W~hrend des station~ren Aufenthaltes traten weder generalisierte Krampfan- 
f~lle noch ,,Verkrampfungen" auk 

Gegeniiber den Befunden yore ersten stationiiren Aufenthalt (vor 7 Monaten) 
Zunahme der Desorientiertheit sowie der Merk- und Konzentrationsschwi~che, er- 
hebliche Gedi~chtnisst5rungen mit Unf~higkeit, zurfickliegende Ereignisse zeitlich 
einzuordnen. Zeitweilig reagierte der Patient gereizt und dysphorisch. Er war nicht 
in der Lage, Multiplikations- und Divisionsaufgaben -- auch nur mit kleinen Zahlen 
-- riehtig zu 15sen. 

Zum Nachweis einer Lipoidspeicherung in Ganglienzellen wurden aus dem t~ec- 
turn Gewebstficke aus 16,15,13 und 10 cm H5he entnommen. Unmittelbar nach der 
Entnahme wurde das Material in zwei Portionen geteilt. 

Fiir die lichtoptische Untersuchung wurde das Gewebe in flfissigem Stickstoffbei 
ca. --70~ eingefroren. Auf dem Cryostat wurden Sehnitte angefertigt und mit HE, 
Sudan IV, Sudanschwarz, PAS und nach ttirsch-Pfeiffer gef~rbt. Dariiber hinaus 
wurde die DPNase-, Acetylcholinesterase- und Lactatdehydrogenaseaktivit~t 
histochemisch untersucht. 

Die ffir die elektronenmikroskopische Untersuchung bestimmten Fraktionen 
wurden 4 Stunden in phosphatgepuffertem (pit 7,5) isotonen 5~ Glutaraldehyd 
fixiert. Nach der Waschung in isotoner Saccharose-LSsung Nachfixierung mit ge- 
puffertem isotonen 1 ~ Osmiumtetroxyd und Entw~sserung in aufsteigender 
Acetonreihe erfolgte die Einbettung in Mikropal. 1 ~ dicke Semidiinnschnitte wurden 
nach Giemsa gef~rbt. Die mit Bleicitrat nachkontcastierten Ultradfinnsehnitte 
wurden mit dem Siemens-Elmiskop I und dem Zeiss EM 9 A untersucht. 

Lichtmikroskopische Befunde 
In  den Fraktionen aus si~mtliehen HShen war die Submucosa nur 

spgrlich mitentfernt und demzufolge waren im Untersuchungsmaterial 
keine Ganglienzellen aus dem Plexus submucosus vorhanden. 

Die Mucosa bot durch das Vorhandensein yon Makrophagen, die 
Pigmen t  gespeichert hat ten ,  ein auBergewShnliches Bild. Die Zellen 
waren zwischen den K r y p t e n  bis unLer das Oberfl~chenephitel teils dicht  
gehguft, tells lockerer vertei l t  zu finden. Sie waren groin, polygonal,  eine 
Ze l lmembran  war n icht  immer  darstellbar.  Die Kerne  waren iiberwiegend 
zur  Peripherie verdr~tngt und  pyknotisch,  gelegentlich liel~en sich ovale 

6 Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 218 



82 G. Ebhardt et al. 

Abb. 1 a und b. Makrophagen mit gespeichertem Piglnen* in der Mucosa (a Gefrier- 
schnitt Sudanschwarz; b Semidiinnschnitt, Giemsa, 400fach) 

helle Kerne mit deutlich erkennbarem Nucleolus nachweisen. Das Cyto- 
plasma war ausgeffillt mit einem rein- bis grobkSrn~gen Pigment, das sich 
in der HE-F/~rbung gelblich bis blal]braun darstellte nnd an Lipofuscin 
denken liel3. 

An einigen Stellen war eine extrace]lul/~re Lagerung des Pigmentes 
night mit Sicherheit auszuschliel3en. 

Die PAS-F/irbung ergab ein positives Verhalten der Granula. Mit 
Sudanschwarz tingierten sie sieh grau his sehwarz (Abb. 1 a). In  der 
Sudan IV-Reakt~on stellte sich die Mehrzahl blaBbraun, ein geringer 
Anteil orange dar. 

In  den Semidfinnschnitten zeigten die Zellen ein breites, sehaumig 
aussehendes Cytoplasma. Der Inhalt  der kleinen cytoplasmatisehen 
Vacuolen stellte sich h/~ufig als hellblau dar, w/~hrend sie an anderen 
Stellen optisch leer erschienen (Abb. 1 b). 
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Abb. 1 b 

Elektronenmikroskopische Befunde 
In  der Mucos~ enth/ilt der Raum zwischen den Kryp ten  dureh- 

ziehende Kollagenfasern sowie versehiedene Zellansehnitte. Letztere 
stellen moistens Fibroplast, en, gelegentlich Plasm~zellen sowie d~zwisehen- 
liegende Bfindel yon unbemarkten Nervenfasern dar. In  der weitaus 
grS8ten Zahl der yon uns ~ngetroffenen Gebiete finden sieh neben diesen 
Zellelementen grSl~ere Zellen mit  einem im Vergleich zu dem breiten 
Cytoplasma verh/~ltnism/il3ig kleinen Kern. Die Kernprofile sind h/iufig 
1/inglich oder kommaart ig  verformt und zeigen tiefe Eindellungen bzw. 
Verlappungen (Abb. 2 u. 4). Gelegentlieh sind sie in die Peripherie der 
Zelle verdr/ingt. Der grSl~te Tell des Cytoplasmas ist durehsetzt mit  
SpeieherungsmateriM, das eine eurviline~re Strukturierung zeigt. Es ist 
yon einer Membran abgegrenzt, die allerdings nicht immer darstellb~r ist 
(Abb. 3). GrSl~e und Dichte tier Gebilde mit  gespeichertem Material sind 
yon Zelle zu Zelle oder aueh innerh~lb einer Zelle in versehiedenen Are- 
alen unterschied]ieh. Demgegeniiber ist die Innenstrukturierung im Sinne 
der curviline/~ren Erscheinungsform konst~nt. In  der Mehrz~hl der Zellen 

6* 
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Abb.2. Zelle mit Speichermaterial in der unmittelbaren N~he eines Gef~Bes. Die 
zottenfSrmigen Aussti~lpungen der P]asmamembran sind kennzeichnend fi~r haema- 
togene Makrophagen. Unten links Anschnitt einer Plasmazelle, die kein Material 

gespeichert hat. • 8 800 

vereinzelte Lipidtropfen (Abb. 2--4). Lysosomen, die keine curviline- 
~re Anordnung in ihrer Matrix zeigen, sind nut in wenigen Zellen ver- 
einzelt vorhanden. Lipofuscin konnte nicht ausgemacht werden. 

An den yon dem Speicherungsmaterial ffeien Stellen zeigt das Cyto- 
plasma ein reichliches endoplasmatisches Reticulum und zahlreiche 
Mitochondrien (Abb. 4). 
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Abb. 3. Das gespeieherte Material zeigt oine curviline~re Struktur. Zu einem Teil 
werden die Speicherk6rper nicht durch eine kontinuierliche ~r begrenzt und 
die curvilineEren Strukturen sind locker angeordnet. Die Gebilde mit konfinuier- 
lieher Membranabgrenzung haben einen dichteren Inhalt,  bei dem ebenfMls curvi- 
l ine,re Strukturen erkann~ werden k6nnen. Im Cyto101asma: endoplasm~tisches 

Reticulum, Mitochondrien und vereinzelte Lipoidtropfen. • 55000 
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Abb.4. Die Kernmembran der Speicherzelle zeigt tiefe Eindellungen. Zwischen den 
Speicherk6rpern finder sich ein stark entwickeltes endoplasmatisches t/eticulum 

sowie Mitochondrien und vereinzelte Lipoidtropfen. • 26400 
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In der N~he des Kernes sind gelegentlieh Golgi-Zonen zu er~kennen. 
Die Plasmamembranen der Speieherungszelleu zeigen sp~r]iche pinoeyto- 
tisehe T~tigkeit and bilden pseudopodienartige Aussti~lpungen (Abb. 4). 

Das Speicherungsmaterial kann nur im Cytoplasma der eben be- 
schriebenen Zel]en nachgewiesen werden. Auch dann, wenn diese dicht 
an andere Zellelemente wie Plasmazellen oder Gef~l~endothelien an- 
grenzen, sind letztere vSllig frei von curviline~ren KSrpern. Speicherungs- 
material frei ira intereellul~ren P~aum, wie man bei den lichtmikro- 
skopischen Bildern gelegentlich vermuten konnte, l~l~t sich elektronen- 
mikroskopisch nicht best&tigen. 

Diskussi0n 

Unsere Beobachtung ist als juvenile amaurotische Idiotie mit pro- 
trahiertem Verlauf zu bezeichnen. Dafiir spricht der Beginn der Er- 
krankung mit Sehverschlechtertlng. Bis auf wenige Ausnahmeu (Zeman u. 
Itoffman, 1962) t r i t t  eine Amaurose bei den Sp&tformen nicht auf (Kufs, 
1925, 1927, 1929, 1931; van Bogaert u. Borremans, 1937; Hallervorden, 
1938a u. b; Seitelberger u. Nagy, 1958; Fine et al., 1960; Mattyus, 1962 ; 
Seitelberger, 1962; Eseols 1964; Pallis et al., 1967; Bignami et al., 1969; 
Chou et al., t970; Zeman, 1970; Boehme et al., 1971; Ishino et al., 1972). 
Nnr yon Kufs (1925) wird bei Verwandten 1. Grades der Gesehwister mit 
Sp~tformen Pigmentdegeneration der Retina als heteroph~ne Mani- 
festation des Erbleidens besehrieben. Bezfiglieh des famili~ren Auf- 
tretens gibt der Stammbaum unseres Falles keine Hinweise. Allerdings 
tr i t t  ein Teil sowohl der Sp~ttf&lle (Str~ussler, 1906 ; Kufs, 1931 ; Friedrieh, 
1938 ; Hallervorden, 1938 b; Moschel, 1954; Seitelberger u. Nagy, 1958 ; 
Fine et al., 1960; Eseol&, 1964) als aueh der juvenilen FgJle sporadiseh auf 
(Diezel u. Mi tarb . ,  1967 ; Kidd, 1967 ; Duffy et al., 1968 ; Gonatas u. Mi tarb .  
1968; Elsner u. Prensky, 1969; Herman u .Mi tarb . ,  1971; Suzuki u. 
Mitarb. ,  1971 ; Carpenter et al., 1973). 

Die Gleiehgewichtsst6rungen sowie die Gangataxie lassen auf einen 
Befall des Kleinhirns schlieBen. Aueh wenn dies als ein h&ufiges Symptom 
bei den Sp~tformen besehrieben wird (Str~ussler, 1906; Kufs, 1925, 1929; 
gallervorden, 1938 b ; Fattovieh, 1954; Seitelberger u. Nagy, 1958 ; Fine 
et al., 1960; Bignami et al., 1969; Chou et al., 1970; Boehme et al., 1971}, 
l~t~t es sieh ebenfalls an zahlreichen juvenilen Fallen nachweisen (Diezel 
u. M~;tarb., 1967; Duffy u . M i t a r b ,  1968; Zeman u. Dyken, 1969; l~yan 
u. Mi tarb . ,  1970; Suzuki u. Mitarb. ,  1970; Herman u. .Mi tarb . ,  1971; 
Norman, 1971 ; Carpenter u. Mitarb. ,  1973; Towfighi et al., 1973). 

Unser Fall zeigt atypisehe Merkmale. Zun~chst der Beginn der Er- 
krankung im Alter von 14 Jahren. Bei der Mehrzahl der Patienten mit 
juveniler Idiotie maehen sieh die ersten Symptome mit Einsetzen der 
zweiten Dentition bemerkbar. Es ist jedoeh durchaus vors~ellbar, dab 
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auch in dem vorliegenden Fall bereits zu einem frfiheren Zeitpunkt eine 
Sehversehleehterung eingesetzt hat, ohne da~ sie von dem Kranken bzw. 
seiner Umgebung registriert wurde. Am ungewShnlichsten ist der pro- 
trahierte Verlauf. Hierbei macht es jedoch Schwierigkeiten, an Hand 
der Literatur einen Uberbliek zu gewinnen, welehe der beschriebenen 
Sps der juvenilen Form zuzuordnen sind, weil eine scharfe Trennung 
oft nicht mSglich ist (Hallervorden, 1938a u. b). Aui~erdem gibt es sogar 
bei der sp~tinfantilen amaurotisehen Idiotie in jfingster Zeit einen Fall 
mit 23js Krankheitsverlauf (Soleher u. Wolff, 1969). Schliei~lieh 
t ra t  die geistige Retardierung erst in den letzten Jahren trotz der frfih 
einsetzenden cerebralen Anfiille auf. Hier mul~ man sich ebenfalls die 
Frage stellen, ob eine Intelligenzminderung nieht schon vorher einge- 
treten und yon den AngehSrigen nur nicht bemerkt worden war. 

Beziiglich dieser yon der Regel abweichenden Merkmale sollte be- 
rticksichtigt werden, dal~ die F~lle um so atypischer verlaufen, je sparer 
sie beginnen (Josephy, 1936). 

Das Speiehermaterial in unserem Fall wies die zuerst yon Zeman u. 
Donahue (1963) besehriebenen Strukturen auf, die charakteristisch ffir 
die juvenile Form sind. Sie wurden yon Duffy u. Mitarb.  (1968) als eurvi- 
lines KSrper bezeichnet. 

Wenn aueh bei der Besehreibung der Ultrastruktur des Speieher- 
materials bei der juvenilen Form geringe Unterschiede gefunden wurden 
(multiloeuli~re KSrper: Zeman u. Donahue, 1963: multilamell~re Cyto- 
somen: Gonatas u. Mitarb. ,  1968 ; curviline~re K5rper : Duffy et al., ]968), 
so s keine dieser Gebilde denen, die bei der Kufsschen Form be- 
sehrieben wurden. 

Wi~hrend Bignami u. Mitarb.  (1969) und Boehme u. Mitarb.  (1971) bei 
ihren Spiitfs nut  eine Akkumulation von Lipopigment-Granula nach- 
weisen konnten, besehreiben Eseol~ (1964) sowie Chou u .Mi tarb .  (1970) 
neben diesen Gebilden, die aueh bei Ihnen im Vordergrund stehen, 
Lamellen, die ZebrakSrpern entsprechen. Curvilinei~re Strukturen da- 
gegen wurden in keinem Sp~tfall beschrieben. 

In  den letzten Jahren wurden zunehmend Fiille yon amaurotiseher 
Idiotie mitgeteilt, in denen sieh das Speichermaterial in anderen Organen 
als dem Gehirn nachweisen lieB: Makrophagen in der roten Pulpa der 
Milz (Bignami et al., 1969), Kupffersche Sternzellen der Leber (Gerhard 
u. Reinhardt, 1971), Parenchymzellen der Leber und Reticulumzellen 
des Knochenmarkes (SehrSder u .Mi tarb . ,  1971), im Muskelgewebe und 
in der t t au t  (Carpenter et al., 1972, 1973). 

Die einzelnen Befunde, die sich auf Biopsien aus dem Darm beziehen, 
weisen das Speichermaterial sowohl in den bTervenzellen (Adaehi, 1969; 
Elsner u. Prensky, 1969) als in •ervenzellen, Nervenfasern und Muskel- 
zellen auf (Van Itaelst u. Gabre~ls, 1972). In  unserem Material waren 
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Nervenzel len  n ich t  vorhanden.  Demgegent iber  zeigten die Makrophagen  
in der  Mucosa eine hochgradige  Speieherung.  Man muB d a r a n  denken,  
dal] mSglieherweise eine ~ n d e r u n g  der  Ges ta l t  des Speichermater ia l s  in 
den Makrophagen  gegenfiber dem in den Nervenzel len  v o r k o m m e n  
kSnnte .  

I n  den F/illen, wo eine Anderung  der  Ges ta l t  zu erkennen war, v ollzog 
sie sich in R ich tung  au f  eine Homogenis ie rung der  S t ruk tu r e n  (Terry  u. 
Weiss,  1963, bei der  infant i len  Fo rm,  Schr6der  u.Mitarb., 1971, bei der  
juveni len  Form).  Es  w/~re einlnalig in der  L i t e ra tu r ,  wenn in unserem 
Fa l l  ganz klare  eurvi l ineare  S t ruk tu r en  in dem Spe ichermate r ia l  der  
Makrophagen  vork/imen,  w/ihrend in den Nervenzel len  anderes  Spei- 
chermater ia l  im Sinne der  Kufsschen Erk rankung ,  das  heil]t  vornehm- 
lich l ipofuscin/ihnliehe K 6 r p e r  vo rhanden  w/~ren. 

Herrn Professor 1Vferker danken wir fiir die Anfertigung eines Teiles der Bilder 
sowie f/ir wertvolle Hinweise. 
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