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(Ebujeffmujen am I-l. Juni 193,~.) 

I n  d e r  v o r l i e g o n d e n  A r b e i t  soll f iber  e in  I I 3 I o n a t e  a l t e s  K i n d  be-  

r i c h t e r  w e r d e n ,  d~ts n a c h  d e n  k l i u i s c h e n  A n g a b e n  ~n e i n e r  Myt~toni~ 
e o n g e n i t a  (Op'penheim ? Werdnig-Ho]/mann ?) g e s t o r b e n  wa.r. D a  d ie  

L e i c h c n 6 f f n u n g  e inen  a u f i e r o r d e n t l i c h  s e l t e n e n  M u s k e l b e f u n d  a u f d e c k t e ,  
h a b e  ich (teil Fa l l  u n t e r  d e r  L e i t u n g  y o n  Prof .  HantperI g e n a u e r  be- 

~trbeitet .  

K r~rukenge.~chir l)~s bet scinem Tode 11 3'[onate alte Kind kam anseheinend 
gesun,t zur Welt und entwiekelte sieh bi.~ etw~ 3 Monate vor dem Tode normal. 
])aml erkrankte  es unter  leiehtem I;'ieber, ~'or allem unter allgemeiner 3Iattigkeit  
und Bewegungsunlust. Bet tier Aufmthme in die Universi tats-Kinderklinik l fintIet 
mau ein allgemein zuriiekgebliebenes Kitxd. das miirriseh und weinerlieh Jut. 
l)cr 3fund wird ~ei)ffnet gehalten tm(t (lie Zunae ist ~e(~e~l den h~trten (i,'aunlen 
gcsehlagen; Arme und Beine liegen schlaff auf der Unterlage, der Kopf kaan  nicht 
ho,~hgehaltt.n werden; Sitzen nur mit Unters t i i tzung mi)glieh; fiir (lie Umgebung 
zeigt das Kind wenig Interesse. Alle (i~ehmke sind p~tssiv fret beweglieh uad  nieht  
schmerzlmft. Gaumenseg,d und Zwcrehfell werde~l lebhaft bewegt, (lie Atmung 
tat ntseh und oberflih:hlieh, die .Bauehdeeken sind sehlaff, ~un Baueh kein ~bm)rmer 
PaIpi~t.ionsbefund. ]),~uehdecken-, Patelhu'sehnen- und Aehillessehnenreflexe sind 
nieht sieher ausl6sbar, keine pathologisehen Reflexe vorhanden.  Die elektrisehe 
Untersu(!hung ergibt keine Ent~trt.ungsreaktionen. Augen und Ohren ohne knmk-  
haftvn Befund. Atmungsorgane,  Herz o .B.  Herzfigur zeigt keirte Abweichungen 
yon der Norm. Blutdruek leicht erh6ht  (R.g.  136), Wa..R. und Tuberkulinreak- 
Lionen ~mg. Dermographie verz6gert, sp~ter verbreitert .  Urin ohne kr~nk.haften 
Befund. 

l )er  Krankheits~erlauf in der Klinik zeigt voriibergehende, scheinbare ]3esse- 
run gen, die Nahrungsaufrmhme bleibt sehleeht, es ist fast dauernde Sonden- 
n~tlu'ung n6tig, meist ist das Kind sehwer dyspnoiseh. Behandlung mit  ~,"it~- 
rain E und Tonisator bleibt ohne Erfolg, am 61. Tag der Behandlung setzt  eine 
schnell verlaufende :-kspir,~tionspneumonie ein, der das Kind ~m 2. Tag erliegt. 

Frtmilie.n~t.mtmnese. Ein um 2 Jahre  ~,Itere, s Kind ist im gleiehen Alter unter  
den gteiehen Symptomen erkrankt  und mLeh der gleichen Krankhei tsdauer  ge- 
storben z, eine Sektion wurde verweigert. Die KA-ankengeschichten der beiden 

1 Herrn  Prof. Bessau m6chte ieh fiir die ~.'berlassung der Krankengeschiehte 
dankeu. 

2 ~'iir die ~bcrlassung der Krankengeschiehte d~nke ich der Uaiv.-Kinder-  
klinik Breslau. 



8 8  Rosemarie Oiinther: 

I~nder glek.hen sieh vollsthndig. Zwisehen der Geburt der be|den erkrankf, en 
Kinder hat die Mutter einea Abort 5[. I I I  durehgemaeht, friiher die Geburt  eines 
gesunden, kr/i.ftig entwiekelten, jetzt (1938) 4j~thrigen Jungen, der psyehiseh etwas 
sehwerf/illig sein sell und eine Hyperopie mit Strab. converg, haben sell, sowie im 
Frtihjahr 193S die Gel mrt  eines jetzt 1/~j/~hrigen Jungen. 

Sektionsberieht, (Nr. 1245/36 im Auszug).  I l Mona~e altes Kind (Lii.nge 73,5 era, 
Gew. 5420 g), das Aussehen entsprieht etwa eine,n 7--8  )[onate ,~ltert Kind. 
MM~iger Allgemeinzustand. Leichenstarre nicht vorhanden, sonst keine weiteren 
Auff~illigkeiten bet der hul]eren Besiehtigung. Dicke des Bauchdeckenfettes etwa 
] era, :Fcttgewebe gelblich gcfS.rbt. Muskulatur eigentiimlieh gelblich-rStlich, etw~ts 
w~chsern. Die 3. Rippe zeigt kurz naeh ihrer Ansatzstelle am Sternum eine Zwei- 
re|lung, die sieh bis an die Wirbelsi~ule verfolgen 15.Bt. l~mrpel-Knoehef~grenzen 
seharf. Herzbeutel zart. Herz eher etwas ~r(,B ((;ew. fix, 75 g), riehtiger Abgr 
der groBen GeffiBe, Herzkammern etwas we|t, Herzmuskel nicht, verdickt, auf dem 
Sdmi t t  r6tlich, blaB. glasig. Pleura zart, Lungen riehtig gelappt, in den vorderen 
Abschnitten stark gebl/tht, Sehnittflitehe helh'osa; in den parItvertebralen Bezirken 
rand im Unterlappen beiderseits stark fliissi~keitshalti~ und bhtth~tltig, yon dieh- 
tere.r Konsistenz, S~:hnittfliiehe dnnkelrot. Svhleim- und Eiterftillung des Bronehial- 
baumes. Zii4)feh(.n an der ,Spitze ,,_'espaIten. Zungenmuskulatnr auf dem S(:hnitt 
sehr blaBrot gefiirbt, etwas w{tehsern, sonst kein patholo/iseher J3efund an detl 
[[~llSOl'gltllen, [';lnkre~s yon ri<:htiger Late uud (h'gil~e, Nt:hnittflitehe zeigt rich- 
t.igen dri;.sigen Aufbau. ),[ilz richtig vrc, B (Cf-w. ]t~,5 ,-). N.apset zart, Seh.,litt- 
fl{iche dunkeh'ot gef;it'b~. ]~ollikelzeiehnun/ regelreeh.~. Leber richti~ groI~ (~.;e~v. 
325 R). Kapsel zart, l.iipl~chmlzeiehnung reg,,lreeht, reiehlicher Biut~ehalt, Nchnitt- 
flitt'h,~ von roter Far'be, (lalhmbla,,:e und (:alk.n~vege zart. .Nebennieren und 
.Nieren ((iew. 47g) ehne I~esmlderheiten, ebenfalls die .l{eekenorgane. ]Der [inke 
t{oden hn l.eistenkanal yon riehti/er ('r61./e lind auf der Sehnittflii.che titan inl 
Scrotum stehenden gleich. Ac, rt:~ in ihreln ~anzen ~,~erlauf zart:  .Knoehenmark 
iiberalt rStlich. Schihh~lsektion und die Nektion des Pdiekenmarkes or~eben 
makroskopiseh keimm krankhaften J~efund. 

Wegen der indifferenten klinisehen Angaben und dem ebenfalls uncharakfe- 
ristisehe,t ,nakroskopischen Beftmd wurdcn die {}rgane alh, in in ['orm;tlin fixierl.. 

Aueh die Org~tngewil'hte zeigten keine ~zuffallenden Abweichungen yon der 
Nc~rm. Nach Riissl~" und Roltlet sollen bei Kindern in dem entspreehenden Alter 
die Leber 25,~,75 g wiegen (tutti. Abtv. 63,.q g). bet tins ;vet  sie 325.0 g, die 31ilz 
I~L~ (mttl. Abw. 3.6g), bet nns wet  sie lt'i,5g, die Xieren 49.75g. ., bt,i uns 47 .g- 
Allein bet dem Herzen bestand eine vr6[]ere Differenz; es self 38,8 g wie~ert (mttl. 
Abw. 5.2 g). wiihrend hier 75 g gefnnden wurden. Da aber yon der Klinik eine 
lii.nger bestehende Blutdrueltstei~erun~ ~mgegeben wmxte, wurde zunitehst das hohe 
(lewieht attf eine hypertonisehe Hypertrophie des Herzens bezogen. 

Bet de r  m i k r o s k o p i s c h e n  U , t t e r s u e h t m g  bo ten  die  q'uergestreiflen M~s-  
kebt die  sehwers t en  V e r g n d e r u n g e n  (Abb.  1 u. 2). lgei de r  Beschre ibm~g der-  
se lben  .~oll au sgegangen  werden  yon  Muskeln ,  die e ine  m i t t e l s e h w e r e  Er -  
k r a n k u n g  zeigten,  wie das  Zwerehfe l l  oder  de r  Muse.  f ee t .  a b d o m i n i s .  I n  
b e | d e n  ~[uskeln find.en sich noch  e inzehm Fase rn ,  die  fas t  v611ig gesund  
sind.  Die  K e r n e  der  ~Fasern s ind f l aeh -ova l ,  l iegen g a ~  a m  g~mcte dem 
S a r k o l e m m s e h l a u e h  an.  I m  a l lgeme inen  s ind  die F a s e r n  yon  n o r m a l e r  
l ) ieke .  Die  Quer s t r e i fung  | s t  besonders  im  ZutffprS.parat  :rtooh g u t  zu 
e rkennen .  Als ers te  V e r a n d e r u n g  e r k e n n t  man ,  dab  in den  S a r k o l e m m -  
schliimchen rShrenf6rmige ,  auf  d e m  Q u e r s c h n i t t  r u n d l i c h e  t tohlraume 
auf t~e tcn .  D~t sie | t a m e r  m e h r  an  Gr61]e z u n e h m e n ,  w e r d e n  die F i b r i l l e n  
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auf den Zwisehenraum zwisehen den efilzelnen HohlrSumen zusammen- 
gedritngt.: Auf Querschnitten bilden sie ein vielfaeh durchl6ehertes 
Gitter. Zun~.chst ist noch kein grober, mengenmitl~iger Sehwund der 

.\i~b. 1. ~l!3k~:gtt~t;/b[agc',t't~Ilkr [1: d~?r q!Tx'r~cuLrttiit, C, ll .~[ilskl[i~t.IH. Li~llgSSchnit t .  

:~_bb. 2. G l y k o g e u a b l a g e r u n g  in d e r  q u e r g c s t . r e i l t e n  B u s k u l a t u r .  Q~ters( .hni | I .e .  

Fibrillen erkennbar, und die ~'a.ser mul~ durch das gewissermal3en zu- 
s~tzliche Auftreten der I-[oh]r~ume in ihrem Inneren immer tricker werden. 
Bald setzt aber ein deutlicher Schwund der Fibrillen ein, und gleieh- 
zeitig ~reten aueh Ver:,mderungen an den Zellkernen auf: Sie sind niche 
mehr lflatt an den Sarkolemmschhmch gedrfickt, sondern nehmen mehr 
eif6rmige oder kugelige Gestalt an, ragen gegen da.s Innere der ]?aser 
vor und sind yon einem deutlichen, stark fi~rbbaren Protopla,smahof 
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umgeben. In diesen strah|en die Reste der Iibrill~ren Substanz ein. 
Man hat den Eindruck, ~ls wfirde (lie Protoplasma,~ns~mmlung um den 
Kern geradczu ether Aufl6sung der Fibrillen ihre Entstehung verdanken. 
In  der Tat  finder man manchmal noch im Protoplasma ges te  von wirr 
durcheinanderl~ufenden :Fibrillen. Die den Kern umgebende ~Proto- 
plasmamasse endet im i:tbrigen mit zackigeu, strahlenf6rnfigen Aus- 
15ufern in tier K6he des Sarkolemmsohl~uches. Diesc kernh~ltigen 
Protoplasmamassen (Zellen) nehmen nun mit dem Schwund der 
]~'ibrillen i,nmer mehr an Umfang zu und sitzen dabei tells dem Sarko- 
lemm breitbasig attf, teils liegen sic fret in der Lichtung des Schlauehes 

Abb. 3. Schcmatische I)arstellung der 51~+skvlveriimlerungen (ira Li~ng~s.~chnitt, daluntcr 
dao~ gleit"ht~ S t a .d inm i m  t)uerst:ht~it.t), a N o r n m l e  ~[uskell'a,~t~r. b I n  d e m  Sa. : 'kolemm- 
s c h h t u c h  r 6 h ~ n f ; } r m i g e  }fe ,hlr i iume,  Fa.~er i m  gn.nzen ~ 'ord ickt .  l m  (~ue l~ebu i t t  v i e l f a c h  
d.m.chlih:herte~ G i t t e r .  c F i b r i l l e a  fu,~t g e s c h w u n d e n ,  K e r n e  n e h m e n  k u g e l i g e  G e s t a l t  m}, 
u l n g e b e n  yon  e incn t  l * l a s m a l m f ,  in  den  d i e  F ib r J I t en  h i n e i n s t r a h l e n ,  d Vb l l i ge r  S c h w l m d  
t ier  F i b r i l l e n ,  k e v i i h l t l t i g e  ])rr n~yhllletl a l l  U m f a a g  zlJ u u d  s i t z e n  dem 
S a r k o l e m m  z m u  T e l l  bre i tbm~ig auf ,  n n ~ n c h m a l  h i l l lgen  sic  noeh  m i t  e i n e r  gegen i ibe r -  

li,~'genden Stelle des Sarkolcmms ZllSalIIlllCIL 

und hangcn sogar an zwei gegen6berliegenden Stellen mit (lem 
Sarkolemm zusammen. Sic fiberbriieken so die ganze Lichtung ties 
Schlauches, der an diesen StelIeu wie eingeschniirt oder besser wie ein- 
gezogen aussieht. In diesem Stadium f~irbt sich dim l)rotoplasm~masse 
nicht rnehr ]euchten4 rot mit Ec~irt oder Erythrosin, sondern nimmt 
einvn schmutzig bl~ulichen ~Iischton an. Gleichlaufend damit  ~h~dert 
sich aueh der bis damn farb]ose Inhal t  des Saa-kolemmsch]auehes. In 
ihm treten mit H~matoxyl in  st~rk blau fhrbbare Schlieren und K6rner 
auf, die schlieJ]Lich den Zwisehenraum zwischen den einzelnen ,,Zellen'" 
vollkommen ausfiillen. Der ,,Zellkern" wird dabei immer dichter, er 
erhi~lt m~nchm~l eine zaekige Form und geht wohl ebenso wie des ~Proto- 
plasma in den blhulichen Mason  zugrunde bzw. 16st sieh in ihnen auf. Des 
Sarkolemm ist wi~hrend des ganzen Ablaufes der geschilderten Ver~nde- 
rungen unvermindert gut dttrch Silberimpr~,gnation darstellbar (Abb. 3). 
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Bei dem Versuch, den lnhalt  der beschriebenen Hohlrgume fgrbe- 
risch darzustellen, versagten Mle Fettfarbstoffe. Erst  bei der Glykogen- 
/iirbung /anden sich, obgleich nur ]ormoI/ixiertes Material zur Ver/iigung 
stand, reichlich intensiv rote Trop[en. Diese lagen in den Masehen des 
durch die zugrunde gehenden Myofibrillen entstandenen Netzwerkes, 
jetzt noch besonders am P~nnd erkennbar, und zwt~r in den sehwerst 
erkra.nkten Fasern am deutlichsten. Die Kerne waren frei yon Glykogen; 
auch fanden sieh keine GlykogentrSpfchen in den perivaseulgren Lymph-  
rgumen, (tie auch im H.E.-Sehnitt  nicht erweitert waren. 

Am schwersten befallen sind die Muskeln der Extremitgten und des 
Halses. Die Atemmuskulatur und die Schluekmuskmlatur (Zwerchfell, 
IntercostahnuskTllatur und Bauchdecken einerseits, Zungengrund und 
Gaumenmuskehl andererseits) sind weniger schwer befallen. 

Das He, rzmuskelgewebe erseheint eher kernreich. Die Kerne sind 
plump und groll, richtig gelagert und zeigen sonst keine Besonderheiten. 
Fast alle Fasern zeigen gleichmgBig einen feinscholligen Zerfall. Auch 
bier fhulen sieh feinste Vakuolen, die dem Protoplasma ein wabiges 
Aussehen geben, In der Umgebung der Kerne linden sich breite H6fe, 
die keine Farbe annehmen. Aueh in der Fettfgrbung bleiben diese Be- 
zirke ungefgrbt, wghrend die (ibrige Faser eine sehr feine diffuse Be- 
sthubung mit Fett  aufweist.. Wie in der quergestreiften Muskulatur, so 
entspr;tchen aueh in den Herzmuskelfasern den HohlrS, umen trotz der 
Formalinfixierung bei der (Tll.ykogenfitrbung deutlieh rote Tropfen. 

Befunde der glatten M uskulatur. Die Muskulatur der I{arnblasen- 
wand zeigte Fasern yon riehtiger L'gnge und ])ieke. Kern und Proto- 
plasma in der H.E.-FS, rbung und im H.E.S.-Sehnitt  yon riehtiger Farbe 
und Besehaffenheit (Abb. 4). In der Umgebung des Kernes fanden sieh 
gr6gere Hohlrgume, die in dem H.E.-Schnitt  farblos waren. Weder bei 
der Fettfgrbung noeh bei der G[ykogenfgrbung liel3 sieh d,e,r Inhalt  der 
Hohl.ritume dureh Farbreaktionen des lnhalts tier Vakuolen darstellen. 
In der ,Muskulatur yon Oesophagus, Magen, D/inn- und Diekdann und 
Sigmoid waren in der H.E.-Fi~rbung keine sehwereren Ver'gnderungen in 
Form und Aufbau vorh~mden. Bei der Glykogenfarbung fanden sieh im 
Myophtsma vereinzelt deutlieh rote, feinste Tropfen. 

Die ~Iuskulatur der Gefgl3wSnde zeigte ebenfalls kleine Hohlrgume 
in der Umgebung des Kernes gelegen; fgrberiseh liel3 sieh niehla sieher 
Glykogen d~trin naehweisen. 

Die Leber zeigte im H.E.-Sehnitt  reiehlieh grol3e, blasig aufgetriebene 
Zellen neben Zellen yon regelreehtem Bau nnd Gr6ge. Der Kern der 
vers Zellen war klein im Verhgltnis zum Zelleib; er zeigte in 
seinem feineren Aufbau keine Abweic, hungen yon der Norm und ent- 
hielt aueh bei der spezifisehen Fgrbung kein Glykogen. Im Promplasma 
sind reiehlieh Hohlrgume vorhanden, die nur zum geringsten Tell Fet t  
enthatten. Bei der GlykogenfS, rbung liegen sieh trotz der Formol- 
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fixierung noeh feine, rot gef/~rbte Tropfen darin naehweisen. Die K.~ep//er- 
sehen Sternzellen ohne Besonderheiten, die Glisscmsehen Seheiden, Gatlen- 
wege, OefS, ge ohne kTankhafte Vergnderungen. 

Im Ritci~enrn,(~r~ finden sich neben nonnaler~ Ganglienzellen aueh solehe 
mit eigentfimliehen, yon Zelle zu Zelle versehieden weir vorgesehrit, tenen 
Veriinderungen (Abb. 5). Als ersten Beginn kann man eine eben wahrnehm- 
bare Aufhelhmg des Protoplasmas an irgendeiner Stelle nahe dem ituBeren 
Zellrand ansehen, tlier sind die Niasl-Sehollen etwas auseinandergec[r'~ingg 

Abb. 1, Vakllolenbihhlng" in ,[or Bla .~emnuskulatnr .  

und im ganzen kleiner. Bald erkennt man dann, dab diese inuner rnehr sich 
ausbreitende Aufhellung auf kleine rundliehe IAieken zurfiekgehl~, die die 
Fi~rbung des Protoplasmas nieht amlehmem Dieses bleibr im Bereieh der 
Liieken nut ~tls zartes Netzwerk erhalten, in dem sieh noeh Pwste der 
st~trker f~trbbaren Ni,~.~/-Sehollen finden. Weiterhin wird das yon der 
Vertmderung betroffene Gebiet immer grOBer : Es kann den Zwisdtenraum 
zwischen Kern und ~tuBerem Zellrand vollkommen ausffillen, so dab an 
dieser Stelle ein gr6gerer, hellerer ]~'leek im Zelleib zu sehen ist. Dabei 
haben die Zellen an dieser Stelle offenbar aueh aJt Umfang zugenommen, 
wie aus einer buekligen Auftreibung zu erkennen ist. In  anderen Zellen 
umgreift die Protoplasmaverimderung den Kern halbkreis- oder sogar 
kreisfSrmig, so dag sehliel31ieh die ganze Ganglienzelle aufgehellt ist. 
In diesem Stadium sin([ dann die Lfieken sehon bei etwas sehwaeherer 
Vergr6Berung siehtbar. Da sie rundliehe Hohlr:~hlme bilden, nimmt das 
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Protoplasma ein geradezu sehaumiges Aussehen tin. Die Ni,~d-Schollen 
sind - -  wenn i iberhaupt  - -  nur  in ICesten des protoplasmatisehen Netz- 
werkes zwischen den einzelnen Hohlr i tumen naehweisbtm Auf die Fort-  
sittze der Ganglienzelle greift die Ver~nderung fast nie fiber. Wie sich 
das weitere Sehicksal der g~nz sehwer ver'Snderten Ganglienzellen ge- 
st.alter, l:~iBt sieh aus un,seren Sehni t ten kaum ablesen. Bei den sehwers~ 
ver~inderten Zellen beginnt  der Kern  kleiner und  homogen zu werden. 
Ausgesprochenen Zellzerfatl haben wir nieht  beobachtet .  

.l /2, 
Abb, 5. Gall~/ienzt'llen aus dem. Vovd_er'horr~ (los ]tAh.kennulrkes. Bel .l be~in.nen,b.' LO.,:ken- 
bih[ml~r im I'rf~topl~tslu~ mid bm'kolige ~.uftreibln~ ties Ze.llc'ihes. Bei Jr f:~,~t, die ~zau.zo 

I;-angli~_'nzeIh,' dm'ch:~ctzt 'yon he]len, im.lldlic'hen Li[cken. Die FcJrtsiitze Mnd frei. 

Alle Ver~uehe, den lnhal t  der rundl iehen HohlrS, ume fSrberiseh dar- 
zu.~tellen, sehlugen fehl. Vollkommen negative Resul ta te  ergaben sii, mt- 
liehe Fettfii, rbungen.  Der negative Ausfal[ tier GlykogenfS, rbung nach 
Beat k a n n  nieht  als beweisend angesehen werden, weil aueh hier nu r  
formalinfixiertes Material  zur Verffigung stand. 

Diese Gangliellzellveri~nderungen f inden sieh gleiehmM3ig in der 
ganzen grauen Substanz des gf ickenmarkes  trod sind am besten in den 
grogen motorisehen Gangliei~.zellen der Vorderh6rner zll beobaehten, 
aber aueh kleinere Ganglienzel[en zeigen sie. Ferner  l inden  sieh im 
Nucl. ambigmls, im oralen Teil des Oeulomotoriuskernes, im Nuel. 
alae ein. und  Nuel. lat.  deutlieh erkrankte  Zellen 1. Nur bei sehr 
in te t~ ivem Suehen liel3en sieh in der OroBhirttrinde ganz vereinzelte 

t :Far die genaue Durehsieht yon Gehirn und I~iiekenmark mSchte ich Herrn 
Prof. Ha[lervorden meinen Dank sagen. 
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aufgetriebene Ganghenzellen nachweisen. Alle anderen Abschnitte des 
Zentrahmrvensystems zeigen keine ,con der Norm abweichenden Be- 
funde. Die perivascul/~ren LymphrSmrne sind weiter als gew6hnlich; 
sie zcigen mit Best-Carmin jedoch keine rotcn TrSpfchen als Inhalt. 
Am autonomen Nervcnsystem fanden sich feinste, mit Best-Carmin rot 
gefitrbte TrSpfehen im Verlauf der Fasenl des Plex. Auerbach. 

,q.childdriise dem Alter des Kimles entsprechend geb,~ut, keine Abweichungen 
vonder Norm. Milz: regelrechter Bau, keine krankhaften Ver/inderungen, keine 
auf Glykogen verd'Xchtigen Bezirke; Pulpa uml I,'ollikel yon regelrcchtem A.ufbau. 
Pankreas vort richtigem driisigem Aufbau, Langerhanssche Inseln ohne Besonder- 
hciten. 2u in allen Abschnitten von regelrechtem Aufbau, kein Arahalt fiir eine 
pathologische Speicherung. Nebennieren ohne Verhnderungen; ebexiso zeigen die 
histo]ogisehen Untcrsuehungen yon Epiphyse, Thymus, Lymphknoten, Genital- 
orgaimn und peripheren Nervengewebe (Isehiadicus) keine krankhaften Ver/i, nde- 
rungen; die Lunge bietet d,xs Bild einer beginnenden :Bronehopneumonie. 

Es handelt sictl also nach den beschriebenen Ergebnisscn der histo- 
logisehen Untersuchung um einc krankhafte Glykogenspeicherung, die 
vor allcm in der quergestreiften 3Iuskulatur in Erscheimmg tritt. Weniger 
schwer befallen sind Herzmuskel und Leber, sehr vereinzelt linden sieh 
Speieherungen in dcr gb~tten 3Iuskula.t,ur des Magen-Darmkanals und 
in den Fasern des Plex. Auerbach. F/i,rberiseh nicht sicher als Glykogen- 
speiehenmg naehzuweisen waren Hohlr/~mne in den Ganglienzellen des 
ZNS und der Blasenmuskulatur sowie der GefM3mu.-:kulatur. Bei der 
unm/i, Big starken Speieherung in der Skeletmuskulatur waren aueh bei 
ungeeigneter Fixierung noch Reste yon Glykogen fS, rberisch darstell- 
bar, und es ist wohl bereehtigt, anzunehmen, dag die jeweils erkrankten 
Fa.~ern mit Glykogen vollst'5,ndig ausgefiillt waren. Bei den verein- 
zelten Glykogenbefimden, die an der glatten Muskulatur erhoben werden 
konnten, ist anzunehmen, dab auch dort eine iibermii, gige Speieherung 
an verschiedenen Stellen stattgefunden hat. Am unklarsten sind in 
dieser J3ezietmng die Befunde an der Blasenmu.skmlatur, wo sieh fi~rbe- 
risch in den Ltieken im Protopla.sma niehts naehweisen lieB. Die Formol- 
fixiemmg hat es wohl aueh bedingt., dab (tie geringen Mengen yon Glykogen 
in den Ganglienzellen bereits nicht mehr naehweisbar waren. Dagegen 
sind wir der Meinung, daB, wenn in den weitezt perivaseulS, ren Lymph- 
r/tureen Glykogen gelegen hii, tte, sieh wie in der Muskulatur wenigstens 
noeh Reste dort h/~tten naehweisen lassen mfissen, was niche der Fall war. 

Derartige umf/mgliehe Glykogenspeieherung kennen wir nur bei der 
Glykogenspeieherkrankheit (v. Gierke). Leider konnten wit bei der 
Sektion nieht ahnen, dab es sich mn eine hierhergeh6rige Speiehemmgs- 
krankheit handelre und haben dementspreehend auch nieht mit ab- 
solutem Alkohol fixiert. Es sind im Sebrifttum Fglle besehrieben, die 
in einzelnen Ztigen, d. h. ~va.s den Befund an den einzelnen Organen be- 
trifft, mit unserem Fall weitgehend iibereinstimmen. Im ganzen ge- 
sehen, gibt es abet darunter keinen Fall, der als vollkommenes Abbiht 
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des hier beschriebenen aufgefMlt werden k6nnte. Kimmelstiel beschrieb 
Glykogenspeicherung im ZNS. D~bei fand sieh das Glykogen in den 
gr5i~ten Mengen in den perivasculgren Lymphr~umcn; nur vereinzelt 
wurden Befunde yon Glykogenspeicherung auch ~m den Ganglienzellen 
w i e i n  dem eben beschriebenen Fall erhoben. :In unserem Fall lieBen 

i ( r  " sieh nur versehwindend wenig vergnderte Gan~henzellen naehweisen 
gegeniiber Kim'.~Istiel; es ist aher naeh der -~hnliehkeit der Besehreibung 
yon Kimmelstiel mit den hier besehriebenen G~nglienzellen ~mzunehmen, 
dab die yon uns beobaehteten Hohlr'gume auf einc Glykogenspeieherung 
zuriiekzufiihren sind; der siehere Beweis lieB sieh aber wegen des un- 
zweekmi~Big fixicrten Materials nieht erbringen, aueh handelte es sich 
in den Ga, nglienzellen um so kleirm Mengen yon Glykogen, dab man 
eine etwaige Konservierung des Glykogens 5hnlieh wie in den Muskeln 
trotz der Formolfixierung nieht erw~rten konnte. In dem yon Ki.zmel- 
,stiel mitgcteilten Fall wa, r dagegen der Herzmuskel besonders sehwe.r 
yon der Erkrankung befMleu, und da vor allem ]oka[isierte sie sieh auf 
die Lymphspalten umt das Sarkolemm. Bei dem hier beschriebenen 
Fall war zwar der Herzmuskel auch befallen, zeigte jedoeh keine exzessive 
Speieherung yon Glykogen. l)asselbe ist be, i dem Vergleich des bier bc- 
sehriebenen Falles mit dem yon Hertz-Jeclceln hervorzuheben. Dort 
hatndelt e.-: sich ebenfall,s.' ~m, eine starke Vcrgr6l:lerung des Herzens. das 
histologische Bild zeigte rail Olykogen prall gefiillte Fasern. Die Skelet- 
muskulatur war dort eher sogar atroi.~hist:h , zeigte Verii, n(lerungen im 
Sinne einer waeh.sactigen Degcner;~tion, und es ist reichlieh (/lykogen 
naehweisbar, keine exzessive 8pci(:herung. 

Mit dmt Mitteihmgen yon Hu,~zph.reys und KahJ zeigen die hier be- 
sehriebenen Befunde gr6l]tc -4hnliehkeit. Dort. wie hier war eine sehr 
starke Speicherung in der quergestreiften >[uskulal.ur vorhanden, auch 
werden yon Hu~nphreys in der glatten Muskula.tur Vakuolen be,~ehrieben, 
die zentral in den Muskelfasern lagen und die nur vereinzelt (-llykogen- 
trSpfchen enthielten, hn Gegensatz zu den yon Humpkrey.~. mitgeteilten 
Befunden, dab bei den erkrankten Kindern wghrend des Lebens eine 
sta.rke VergrSBerung yon Leber, Herz und Milz (tie Aufmerksamkeit der 
Untersueher in eim~ bestimmte t{iehtung gelenkt hatte, miissen wir f6r 
unseren Fall aber hervorheben, dab wit zwar in Herz und Leber Gly- 
kogenspeieherung gefunden haben, dab diese aber nieht im {.~bermaBe 
vorhanden war. Auch fanden sieh in den Fgllen w)n H~mphreys keine 
Speieherungen yon Glykogen im ZNS, was wir in unserem Falle beob- 
aehten kormtcn. 

Von Yaber wurden (tie Glykogenspeicherungskrankheiten in zwei 
grol]e Gruppen eingeteilt: die Hepato-nephromegalia gly(.ogenica und 
(tie ,,Speieherung, (tie haupts/iehlich (lie quergestrcifte Muskulatur und 
den Herzmuskel befgllt". Der eben gesehilderte Fall wgre in die zweite 
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Gruppe einzureihen,  z e i ~  aber  noeh als Besonderhei t  eine Speieherung 
yon Glykogen Jm ZNS und vereinzel t  in der  g la t ten  Muskula tur .  

Offenbar ve rmag  eben die e twas  zu sehemat is ier te  E in te ihmg Yabers 
den Vari~ttionsmSgliehkeiten dieser K r a n k h e i t e n  nieht  ganz gereeht  zu  
werden.  Der Kre is  der  befai lenen Organe ist  grundsgLzlieh in allen Fgl len  
derselbe - -  die Ganglienzellen wurden ja  nieht  innner  mi t  der  n6t igen 
Sorgfal t  untersueht  - -  abe t  das  MaB, in dem die einzehmn Organe be- 
fallen sind, sehw,~nkt. Sol;rage wir nur  iiber vereinzette Fglle der  K r a n k -  
hel l  verftigen, die yon den klassisehen, Leber,  Niere  und  Herz am meis ten 
betreffenden Formen  abweiehen,  wgre kS unseres Eraeh tens  besser, sic 
blog als , ,abweiehend" oder  , , a typ iseh"  zn regis t r ieren und eine Ein- 
te ihmg einer spi i teren Zeit  zu fiberlassen. 

Sowohl ~ron Gierke als aueh yon Hum.phreys wird die Vermutung  aus- 
gesproehen,  dab  es sieh um eine familigr  auf t re tende ,  angeborene  Kon-  
s t i tu t ionsanomal ie  bei der  Glykogenspe ie tmrungskrankhei t  handeln  
k6imte.  Bei unserem Fall  liel3 sieh in der  Famil ie  beider  E l t e rn  kein 
Anhal t  f/Jr das Auf t re ten  einer ghnliehen E rk ra nkung  fr i iher  na.eh- 
weisen. Jedoeh ist die groBe ~hnli~'hkeit  der  Krankengeseh ieh te  der  
beiden Kinder  sehr verditehtig darauf ,  dal3 aueh das gltere Gesehwister-  
kind din" gleiehen KrankheiL wie ttas j i ingere erlegen ist. 

Zusamment 'assung.  

F i n  11 Monate  Mtes Kind  e r ~ ' a n k t  und s t i rb t  unter  den Zeiehen einer 
Myatoni~ eongenit~. Der  bek t ionsbefund  deekt  eine Glykogenspeiehe-  
rungskr ;mkhei t ,  die haui~.s/J, ehlit:h in der  quergestre i f ten Mu~kulatur  
lokalisiert  war,  auf. Ferner  lassen sieh vereinzel te  Speieherungen an 
gangl ienzel len  ties Zcmtralnervensystenls  und an der" g la t ten  Musku la tu r  
naehweisen.  Der mi tge te i l te  Fal l  mi t  wird  den in der  L i t e r a t u r  be- 
kann ten  Fgllen yon ghnlieh lokalisiert, er Glykogenspeieherung verglichen.  
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