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Beitrag zur Kenntnis
der Glykogen-Speicherkrankheit.

Von

Dr. med. Rosemarie Giinther,
ehem. Assistentin am Pathologischen Institut Berlin.

Mit 5 Abbildungen (= 6 liinzelbildern) im Text.
{Eingegangen win 14, Juni 1938.)

In der vorliegenden Arbeit soll iiber ein 11 Monate altes Kind be-
richtet werden, das nach den klinischen Angaben an einer Myatonia
congenita (Oppenheim? Werdnig-Hoffmann ?) gestorben war. Da die
Leichenoffnung einen auBerordentlich seltenen Muskelbefund aufdeckte,
habe ich den Fall unter der Leitung von Prof. Hamperl genauer be-
arbeitet.

Krankengeschichie. Das bei seinem Tode 11 Monate alte Kind kam anscheinend
zesund zur Welt und entwickelte sich bis etwa 3 Monate vor dem Tode normal.
Dann erkrankte es unter leichtem TFieber, vor allem unter allgemeiner Mattigkeit
und Bewegungsuolust. Bei der Aufnahme in die Universitits-Kinderklinik * findet
mau ein allgemein zuriickyebliebenes Kind, das miirrisch und weinerlich  ist.
Der Mund wird gedffnet gehalten und die Zunge ist gegen den harten (Gaumen
weschlagen; Arme und Beine liegen schlaff auf der Unterlage, der Kopf kann nicht
hochgehalten werden; Sitzen nur mit Unterstiittzung moglich; fur die Umgebung
zeigt das Kind wenig Interesse. Alle Gelenke sind passiv frei beweglich und nicht
schmerzhaft. Gaumensegel und Zwerchfell werden lebhaft bewegt, dic Atmung
ist rasch und oberflichlich, die Bauchdecken sind schlaff, amn Bauch kein abnormer
Palpationsbefund. Bauchdecken-, Patellarsehnen- und Achillessehnenretlexe sind
nicht sicher auslosbar, keine puthologischen Reflexe vorhanden. Die elcktrische
Untersuchung ergibt keine Entartungsreaktionen. Augen und Ohren ohne krank-
haften Befund. Atmungsorgane, Herz o. B. Herzfigur zeigt keine Abweichungen
von der Norm. Blutdruck leicht erhoht (R.R. 136), Wa.R. und Tuberkulinreak-
tionen neg. Dermographie verzégert, spiter verbreitert. Urin ohne krankhaften
Befund.

Der Krankheitsverlauf in der Klinik zeigt voriibergehende, scheinbare Besse-
rungen, die Nahrungsaufnahme bleibt schlecht, es ist fast dauernde Sonden-
nihrung notig. meist ist das Kind schwer dyspnoisch. Behandlung mit Vita-
min ¥ und Tonisator bleibt ohne Erfolg, am 61. Tag der Behandlung setzt eine
schnell verlaufende Aspirationspneumonie ein, der das Kind am 2. Tag erliegt.

Familienanamnese. Ein um 2 Jahre dlteres Kind ist im gleichen Alter unter
den gleichen Symptomen erkrankt und nach der gleichen Krankheitsdauer ge-
storben?, cine Sektion wurde verweigert. Die Krankengeschichten der beiden

1 Herrn Prof. Bessau méchte ich fir die Uberlassung der Krankengeschichte
danken.

2 Fiir die Uberlassung der Krankengeschichte danke ich der Univ.-Kinder-
klinik Breslau.
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Kinder gleichen sich vollstandig. Zwischen der Geburt der beiden erkrankten
Kinder hat die Mutter cinen Abort M. III durchgemacht, frither die Geburt eines
gesunden, kraftig entwickelten, jetzt (1938) 4jihrigen Jungen, der psychisch etwas
schwerfallig sein soll und eine Hyperopie mit Strab. converg. haben soll, sowie im
Frithjahr 1938 die Geburt eines jetzt 1/ jahrigen Jungen.

Sektionsbericht (Nr. 1245;36 im Auszug). 11 Monate altes Kind (Liange 73,5 em,
Gew. 5420 g), das Aussehen entspricht etwa ecinem 7—8 Monate alten Kind.
MiBiger Allgemeinzustand, Leichenstarre nicht vorhanden, sonst keine weiteren
Auffalligkeiten bei der dulleren Besichtigung. Dicke des Bauchdeckenfettes etwa
1 ¢m, Fettgewebe gelblich gefirbt. Muskulatur eigentimlich gelblich-rétlich, etwas
wiichsern. Die 3. Rippe zeigt kurz nach ihrer Ansatzstelle am Sternum cine Zwei-
teilung, die sich bis an die Wirbelsaule verfolgen lift. Knorpel-Knochengrenzen
scharf. Herzbeutel zart. Herz cher etwas groll (Gew. fix. 75 g), richtiger Abgang
der grofien GefiBe, Herzkammern etwas weit, Herzmuskel nicht verdickt, auf dem
Schnitt rotlich, blaB. glasig. Pleura zart, Lungen richtig gelappt. in den vorderen
Abschnitten stark gebliht, Schnittflache hellrosa; in den paravertebralen Bezirken
und im Unterlappen beiderseits stark flissigkeitshaltig und bluthaltig, von dich-
terer Konsistenz, Schnittfliche dunkelrot. Schleim- und Eiterfilllung des Bronchial-
baumes. Ziapfchen an der Spitze gespalten, Zungenmuskulatur auf dem Schnitt
sehr blaBrot gefirbt, ctwas witchsern, sonst kein pathologischer Befund an den
Halsorganen. Pankreas von richtiger Lage und Grifle, Schnittfliche zeigt rich-
tigen dritsigen Autbau.  Milz richtig groff (Gew. 16,5 ¢), Kapsel zart, Schnits-
fliche dunkelrot gefirbt, Follikelzeichnung regelreche,  Leber richtiy grofl (Gew.
325 ). Kapsel zart, Lappchenzeichnung regelrecht, reichlicher Blutgehalt, Schnitt-
fliche von roter Farbe, Gallenbluse und Gallenwege zart. Nebennieren und
Nieren ((lew. 47 ¢) ohne DBesonderheiten, ebenfalls die Beckenorgane. Der linke
Hoden im Letstenkanal von richtiger Grole und auf der Schnittfliche dem im
Serotum stchenden gleich. Aorta in ihrem ganzen Verlauf zart: Knochenmwark
iiberall votlich.  Schiadelsektion und  die Sektion des Riickenmarkex ergeben
makroskopiseh keinen krankhaften Befund.

Wegen der indifferenten klinischen Angaben und dem ehenfalls uncharakte-
ristischen makroskopischen Befund wurden die Organe allein in Formalin fixiert.

Auch die Organgewichte zeigten keine auffallenden Abweichungen von der
Norm. Nach Réssle und Roulet sollen bei Kindern in dem entsprechenden Alter
die Leber 238,73 ¢ wiegen (mttl. Abw, 63,8 @), bei uns wog sie 325.0 g, die Milz
16,6 (mttl. Abw. 3.6 g). bei uns woy sie 16,5 ¢. die Nieren 49,75 g, bel uns 47 ¢g.
Allein bel dem Herzen bestand cine groere Differenz; es =oll 38,8 ¢ wiegen (wmttl.
Abw. 5.2 g). wihrend hier 75 g gefunden wurden. Da aber von der Klinik eine
linger hestehende Blutdrucksteigerung angegeben wurde, wurde zunichst das hohe
Gewicht auf cine hypertonische Hypertrophie des Herzens bezogen.

¢,

Bei der mikroskopischen Untersuchung boten die quergestreiften Mus-
keln die schwersten Verdnderungen (Abb. 1 u. 2). Bei der Beschreibung der-
selben =oll ausgegangen werden von Muskeln, die eine mittelschwere Er-
krankung zeigten, wie das Zwerchfell oder der Musc. vect. abdominis. In
beiden Muskeln finden sich noch einzelne Fasern, die fast vollig gesund
sind. Die Kerne der Fasern sind flach-oval, liegen ganz am Rande dem
Sarkolemmschlauch an. Im allgemeinen sind die Fasern von normaler
Dicke. Die Querstreifung ist besonders im Zupfpriparat noch gut zu
erkennen. Als erste Veriinderung erkennt man, dafl in den Sarkolemm-
schliuchen rohrenformige, auf dem Querschnitt rundliche Hohlriume
auftreten. Da sie immer mehr an Grofle zunehmen, werden die Fibrillen



Beitrag zur Kenntnis der Glykogen-Speicherkrankheit. 89

auf den Zwischenraum zwischen den einzelnen Hohlriumen zusaramen-
gedrangt: Auf Querschnitten bilden sie ein vielfach durchlochertes
Gitter. Zundchst ist noch kein grober, mengenmifliger Schwund der

Abb. 1. GlyRogenablagerune o der quergesbreitten Muskulatur,  Lingsschiuitt.

Abb, 2, Glykugeuablagerung in der quergestreitten Buskulatur, Querschnifte,

Fibrillen erkennbar, und die Faser mufl durch das gewissermaflen zu-
sdtzliche Auftreten der Hohlraume in ihrem Inneren immer dicker werden.
Bald setzt aber ein deutlicher Schwund der Fibrillen ein, und gleich-
zeitig treten auch Verianderungen an den Zellkernen auf: Sie sind nicht
mehr platt an den Sarkolemmschlauch gedriickt, sondern nehmen mehr
eiformige oder kugelige Gestalt an, ragen gegen das Innere der Faser
vor und sind von einem deutlichen, stark farbbaren Protoplasmahof
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umgeben. In diesen strahlen die Reste der fibrilliren Substanz ein.
Man hat den Kindruck, als wiirde die Protoplasmaansammlung nm den
Kern geradezu einer Auflésung der Fibrillen ihre Entstehung verdanken.
In der Tat findet man manchmal noch im Protoplasma Reste von wirr
durcheinanderlaufenden Fibrillen. Die den Kern umgebende Proto-
plasmamasse endet im ibrigen mit zackigen, strahlenférmigen Aus-
liufern in der Hohe des Sarkolemmschlauches. Diese kernhaltigen
Protoplasmamassen (Zellen) nehmen nun mit dem Schwund der
Fibrillen immer mehr an Umfang zu und sitzen dabei teils dem Sarko-
lemm breithasig auf, teils liegen sie frei in der Lichtung des Schlauches

c

Abb. 3. Schematische Darstellung der Muskelverinderungen (im Lingsschnitt, daiunter
dus gleiche Stadinm im Querschuitt). a Normale Muskeltaser. b In den: Sarkolemm-
schlaueh rohrenformige Mohlriiume, Faser im gonzen verdickt. Im Quersebnitt vielfach
durchliichertes Gitter. e Fibrillea fust geschwunden, Kerne nehinen kugelige Gestalt au,
umgeben von einem Plasmahof, in den die Fibrillen hineinstrablen, £ Volliger Schwnnd
der Fibrillen, Kernhaltige Protoplasmamassen nehmeu an Umfaog zu und sitzen dem
Sarkolemm zum Teil breitbasig wuf, muanchmal hilpgen sic noch mit einer gegeniiber-
licgenden Stelle des Sarkolemms zusaiumen,
und hingen sogar an zwel gegenitberliegenden Stellen mit dem
Sarkolemm zusammen. Sie iberbriicken so die ganze Lichtung des
Schlauches, der an diesen Stellen wie eingeschniirt oder besser wie ein-
gezogen aussicht. In diesem Stadium firbt sich die Protoplasmamasse
nicht mehr leuchtend rot mit Eosin oder Erythrosin, sondern nimmt
einen schmutzig bliulichen Mischton an. Gleichlaufend damit indert
gich auch der bis dahin farblose Inhalt des Sarkolemmschlauches. In
ihm treten mit Hamatoxylin stark blau firbbare Schlieren und Korner
auf, die schlieflich den Zwischenraum zwischen den einzelnen ,,Zellen‘
vollkommen ausfiillen. Der ,,Zellkern” wird dabei immer dichter, er
erhilt manchmal eine zackige Form und geht wohl ebenso wie das Proto-
plasma in den blaulichen Massen zugrunde bzw. 16st sich in ihnen auf. Das
Sarkolemm ist wihrend des ganzen Ablaufes der geschilderten Verinde-
rungen unvermindert gut durch Silberimprignation darstellbar (Abb. 3).
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Bei dem Versuch, den Inhalt der beschriebenen Hohlriume fiarbe-
risch darzustellen, versagten alle Fettfarbstoffe. Erst bei der Glykogen-
farbung fanden sich, obgleich nur formolfixziertes Material zur Verfiigung
stand, reichlich intenstv rote Tropfen. Diese lagen in den Maschen des
durch die zugrunde gehenden Myofibrillen entstandenen Netzwerkes,
jetzt noch besonders am Rand erkennbar, und zwar in den schwerst
erkrankten Fasern am deutlichsten. Die Kerne waren frei von Glykogen;
auch fanden sich keine Glykogentrépfchen in den perivasculiren Lymph-
raumen, die auch im H.E.-Schnitt nicht erweitert waren.

Am schwersten befallen sind die Muskeln der Extremititen und des
Halses. Die Atemmuskulatur und die Schluckmuskulatur (Zwerchfell,
Intercostalmuskulatur und Bauchdecken einerseits, Zungengrund und
Gaumenmuskeln andererseits) sind weniger schwer befallen.

Das Herzmuskelgewebe erscheint eher kernreich. Die Kerne sind
plump und grof}, richtig gelagert und zeigen sonst keine Besonderheiten.
Fast alle Fasern zeigen gleichmifig einen feinscholligen Zerfall. Auch
hier finden sich feinste Vakuolen, die dem Protoplasma ein wabiges
Aussehen geben. In der Umgebung der Kerne finden sich breite Hofe,
die keine Farbe annehmen. Auch in der Fettfirbung bleiben diese Be-
zirke ungefirbt, wihrend die ibrige Faser eine sehr feine diffuse Be-
stanbung mit Fett aufweist. Wie in der quergestreiften Muskulatur, so
entsprachen auch in den Herzmuskelfasern den Hohlridumen trotz der
Formalinfixierung bei der Glykogenfirbung deutlich rote Tropfen.

Befunde der glatten Muskulatur. Die Muskulatur der Harnblasen-
wand zeigte Fasern von richtiger Lange und Dicke. Kern und Proto-
plasma in der H.E.-Farbung und im H.E.S.-Schnitt von richtiger Farbe
und Beschaffenheit (Abb. 4). In der Umgebung des Kernes fanden sich
grofiere Hohlrinme, die in dem H.E.-Schnitt farblos waren. Weder bei
der Fettfirbung noch bei der Glvkogenfarbung lie sich der Inhalt der
Hohlriume durch Farbreaktionen des Inhalts der Vakuolen darstellen.
In der Muskulatur von Oesopbagus, Magen, Diinn- und Dickdarm und
Sigmeid waren in der H.E.-Farbung keine schwereren Verinderungen in
Form und Aufbau vorhanden. Bei der Glykogenfarbung fanden sich im
Myoplasma vereinzelt deutlich rote, feinste Tropfen.

Die Muskulatur der GefaBlwinde zeigte ebenfalls kleine Hohlrdume
in der Umgebung des Kernes gelegen; farberisch lieB sich nicht sicher
Glvkogen darin nachweisen.

Die Leber zeigte im H.E.-Schnitt reichlich groBe, blasig aufgetriebene
Zellen neben Zellen von regelrechtemm Bau und GréBe. Der Kern der
verinderten Zellen war klein im Verhaltnis zum Zelleib; er zeigte in
seinem feineren Aufbau keine Abweichungen von der Norm und ent-
hielt auch bei der spezifischen Farbung kein Glykogen. Im Protoplasma
sind reichlich Hohlrdume vorhanden, die nur zum geringsten Teil Fett
enthalten. Bei der Glykogenfirbung lieBen sich trotz der Formol-
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fixierung noch feine, rot gefarbte Tropfen darin nachweisen. Die Kupffer-
schen Sternzellen ohne Besonderheiten, die Glissonschen Scheiden, Gallen-
wege, Gefifle ohne krankhafte Verdnderungen.

Im Riickenmark finden sich neben normalen Ganglienzellen auch solehe
mit eigentiimlichen, von Zelle zu Zelle verschieden weit vorgeschrittenen
Veranderungen (Abb.5). Als ersten Beginn kann man eine eben wahrnehm-
bare Aufhellung des Protoplasmas an irgendeiner Stelle nahe dem duBeren
Zellrand ansehen. Hier sind die Nissl-Schollen etwas auseinandergedriingt

Abb. 4, Vakuolenbildung in <ter Blasenmuskulatur,

und im ganzen kleiner. Bald erkennt man dann, daB diese immer mehr xich
aushreitende Aufhellung anf kleine rundliche Liicken zuriickgeht, die die
Firbung des Protoplasmas nicht annehmen. Dieses bleibt im Bereich der
Liicken nur als zartes Netzwerk erhalten, in dem siech noch Reste der
stiirker firbbaren ANissl-Schollen finden. Weiterhin wird das von der
Verinderung betroffene Gebiet immer grofier: Es kann den Zwischenraum
zwischen Kern und duflerem Zellrand vollkommen ausfiillen, so dafl an
dieser Stelle ein gréfierer, hellerer Fleck im Zelleib zu sehen ist. Dabel
haben die Zellen an dieser Stelle offenbar auch an Umfang zugenommen,
wie aus einer buckligen Auftreibung zu erkennen ist. In anderen Zellen
umgreift die Protoplasmaverinderung den Kern halbkreis- oder sogar
kreisformig, so daf schliellich die ganze Ganglienzelle aufgehellt ist.
In diesem Stadium sind dann die Liicken schon bei etwas schwicherer
Vergroferung sichtbar. Da sie rundliche Hohlraume bilden, nimmt das
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Protoplasma ein geradezu schaumiges Aussehen an. Die Nissl-Schollen
sind — wenn Gberhaupt — nur in Resten des protoplasmatischen Netz-
werkes zwischen den einzelnen Hohlrdumen nachweisbar. Auf die Fort-
siitze der Ganglienzelle greift die Veranderung fast nie iber. Wie sich
das weitere Schicksal der ganz schwer verinderten Ganglienzellen ge-
staltet, liBt sich aus unseren Schnitten kaum ablesen. Bel den schwerst
veriinderten Zellen beginnt der Kern kleiner und homogen zu werden,
Ausgesprochenen Zellzerfall haben wir nicht beobachtet.

.t r
Abb, 5. Ganglienzellen aus dew Vorderhorn des Rickenmarkes. Bei.f beginnemnde Lidicken-

bildung im Protoplasma and buckelige Auftreibunyg des Zelleibes, Bei I3 fast die ganze
tianglienzelle durchsctzt von hellen, rundlichen Litcken. Die Fortsitze sind frei.

Alle Versuche, den Inhalt der rundlichen Hohlraume farberisch dar-
zustellen. schlugen fehl. Vollkommen negative Resultate ergaben simt.
liche Fettfirbungen. Der negative Ausfall der Glykogenfirbung nach
Best kann nicht als beweisend angesehen werden, weil auch hier nur
formalinfixiertes Material zur Verfiigung stand.

Diese Ganglienzellveranderungen finden sich gleichmiflig in der
ganzen grauen Substanz des Riickenmarkes und sind am besten in den
groBen motorischen Ganglienzellen der Vorderhdrner zu beobachten,
aber auch kleinere Ganglienzellen zeigen sie. Ferner finden sich im
Nucl. ambiguus, im oralen Teil des Oculomotoriuskernes, im Nucl
alae cin. und Nuel. lat. deutlich erkrankte Zellen!. Nur bei sehr
intensivem Suchen lielen sich in der Grofhirnrinde ganz vereinzelte

1 Fiir die genaue Durchsicht von Gehirn und Riickenmark michte ich Herrn
Prof. Hallervorden meinen Dank sagen.
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aufgetriebene Ganglienzellen nachweisen. Alle anderen Abschnitte des
Zentralnervensystems zeigen keine von der Norm abweichenden Be-
funde. Die perivasculdren Lymphriume sind weiter als gewohnlich;
sie zeigen mit Best-Carmin jedoch keine roten Trépfchen als Inhalt.
Am autonomen Nervensystem fanden sich feinste, mit Best-Carmin rot
gefirbte Tropfchen im Verlauf der Fasern des Plex. Auerbach.

Schilddriise dem Alter des Kindes entsprechend gebaut, keine Abweichungen
von der Norm. Milz: regelrechter Bau, keine krankhaften Verinderungen, keine
auf Glykogen verdichtigen Bezirke; Pulpa und Tollikel von regelrechtermn Aufbau.
Pankreas von richtigem driisigem Aufbau, Langerhanssche Inseln ohne Besonder-
heiten. Nieren in allen Abschnitten von regelrechtem Aufbau, kein Anhalt fiir eine
pathologische Speicherung. Nebennieren ohne Verinderungen; ebenso zeigen die
histologischen Untersuchungen von Epiphyse, Thymus, Lymphknoten, Genital-
organen und peripheren Nervengewebe (Ischiadicus) keine krankhaften Verdnde-
rungen; dic Lunge bictet das Bild einer beginnenden Bronchopneumonie.

Es handelt sich also nach den beschriebenen Ergebnissen der histo-
logischen Untersuchung um eine krankhafte Glykogenspeicherung, die
vor allem in der quergestreiften Muskulatur in Erscheinung tritt. Weniger
schwer befallen sind Herzmuskel und Leber, sehr vereinzelt finden sich
Speicherungen in der glatten Muskulatur des Magen-Darmkanals und
in den Fasern des Plex. Auerbach. Firbervisch nicht sicher als Glykogen-
speicherung nachzuweisen waren Hohlriume in den Ganglienzellen des
ZNS und der Blasenmuskulatur sowie der Gefillmuskulatur. Beil der
unmiBig starken Speicherung in der Skeletmuskulatur waren auch bei
ungeeigneter Fixierung noch Reste von Glykogen farberisch darstell-
bar, und es ist wohl berechtigt, anzunehmen, daf} die jeweils erkrankten
Fasern mit Glykogen vollstindig ausgefiillt waren. Beli den verein-
zelten Glykogenbefunden, die an der glatten Muskulatur erhoben werden
konnten, ist anzunehmen, daB auch dort eine Gibermiflige Speicherung
an verschiedenen Stellen stattgefunden hat. Am unklarsten sind in
dieser Beziehung die Befunde an der Blasenmuskulatur, wo sich firbe-
risch in den Liucken im Protoplasma nichts nachweisen lieB. Die Formol-
fixierung hat es wohl auch bedingt, daf die geringen Mengen von Glykogen
in den Ganglienzellen bereits nicht mehr nachweisbar waren. Dagegen
sind wir der Meinung, dal, wenn in den weiten perivasculdren Lymph-
raumen Glykogen gelegen hitte, sich wie in der Muskulatur wenigstens
noch Reste dort hitten nachweisen lassen miissen, was nicht der Fall war.

Derartige umféingliche Glykogenspeicherung kennen wir nur bei der
Glykogenspeicherkrankheit (2. Gierke). Leider konnten wir bei der
Sektion nicht ahnen, daB es sich um eine hierhergehdrige Speicherungs-
krankheit handelte und haben dementsprechend auch nicht mit ab-
solutem Alkohol fixiert. Es sind im Schrifttum Fille beschrieben, die
in einzelnen Zigen, d. h. was den Befund an den einzelnen Organen be-
trifft, mit unserem KFall weitgehend tbereinstimmen. Im ganzen ge-
sehen, gibt es aber darunter keinen Fall, der als vollkommenes Abbild
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des hier beschriebenen aufgefallt werden kénnte. Kimimelstiel beschrieb
Glykogenspeicherung im ZNS. Dabei fand sich das Glykogen in den
groften Mengen in den perivascularen Lymphrdumen; nur vereinzelt
wurden Befunde von Glykogenspeicherung auch an den Ganglienzellen
wie in dem eben beschriebenen Fall erhoben. In unserem Fall liefen
sich nur verschwindend wenig verinderte Ganglienzellen nachweisen
gegeniiber Kimmelstiel; es ist aber nach der Ahnlichkeit der Beschreibung
von Kimmelstiel mit den hier beschriebenen Ganglienzellen anzunehmen,
daB die von uns beobachteten Hohlriume auf eine Glykogenspeicherung
zuriickzufithren sind; der sichere Beweis lief} sich aber wegen des un-
zweckmiiBig fixierten Materials nicht erbringen, auch handelte es sich
in den Ganglienzellen um so kleine Mengen von Glvkogen, dafl man
eine etwaige Konservierung des Glykogens dhnlich wie in den Muskeln
trotz der Formolfixierung nicht erwarten konnte. In dem von Kinminel-
stiel mitgeteilten Fall war dagegen der Herzmuskel besonders schwer
von der Erkrankung befallen, und da vor allem lokalisierte sie sich auf
die Lymphspalten und das Sarkolemm. Bei dem hier beschriebenen
Fall war zwar der Herzmuskel auch befallen, zeigte jedoch keine exzessive
Speicherung von Glykogen. Dasselbe ist bei dem Vergleich des hier be-
schriebenen IFalles mit dem von Hertz-Jeckeln hervorzuheben. Dort
handelt ex sich ebenfalls um eine starke VergroBerung des Herzens, das
histologische Bild zeigte mit Glykogen prall gefiillte Fasern. Die Skelet-

=

muszkulatur war dort eher sogar atrophisch, zeigte Verinderungen im
Sinne einer wachsartigen Degeneration, und es ist reichlich Glykogen
nachweisbar, keine exzessive Speicherung.

Mit den Mitteilungen von Humphreys und Kafo zeigen die hier be-
schriebenen Befunde griofite Ahnlichkeit. Dort wie hier war eine sehr
starke Speicherung in der quergestreiften Muskulatur vorhanden, auch
werden von Humphreys in der glatten Muskulatur Vakuolen beschrieben,
die zentral in den Muskelfasern lagen und die nur vereinzelt Glvkogen-
trépfehen enthielten. Tm Gegensatz zu den von Humphreys mitgeteilten
Befunden, dalB3 bei den erkrankten Kindern wihrend des Lebens eine
starke Vergrélerunyg von Leber, Herz und Milz die Aufmerksamkeit der
Untersucher in eine bestimmte Richtung gelenkt hatte, miissen wir fir
unseren Fall aber hervorheben. dall wir zwar in Herz und Leber Gly-
kogenspeicherung gefunden haben, daB diese aber nicht im UbermaBe
vorhanden war. Auch fanden sich in den Fillen von Huwmphreys keine
Speicherungen von Glykogen im ZNS, was wir in unserem Falle beob-
achten konnten.

Von Faber wurden die Glyvkogenspeicherungskrankheiten in zwei
groe Gruppen eingeteilt: dic Hepato-nephromegalia glycogenica und
die ,,Speicherung. die hauptsichlich die quergestreifte Muskulatur und
den Herzmuskel befillt”. Der eben geschilderte Fall wire in die zweite
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Gruppe einzureihen, zeigt aber noch als Besonderheit eine Speicherung
von Glykogen im ZNS und vereinzelt in der glatten Muskulatur.

Offenbar vermag eben die etwas zu schematisierte Einteilung Fubers
den Variationsméglichkeiten dieser Krankheiten nicht ganz gerecht zu
werden. Der Kreis der befallenen Organe ist grundsatzlich in allen Fallen
derselbe — die (Ganglienzellen wurden ja nicht immer mit der nétigen
Sorgfalt untersucht — aber das Mal, in dem die einzelnen Organe be-
fallen sind, schwankt. Solange wir nur {iber vereinzelte Falle der Krank-
heit verfigen, die von den klassischen, Leber, Niere und Herz am meisten
betreffenden Formen abweichen, wire es unseres Erachtens besser, sie
blofi als ,,abweichend oder ,atypisch” zu registrieren und eine Kin-
teilung einer spiteren Zeit zu iberlassen.

Sowohl von Gierke als auch von Humphreys wird die Yermutung aus-
gesprochen, dall es sich um eine familidr auftretende, angeborene Kon-
stitutionsanomalie bei der Glykogenspeicherungskrankheit handeln
konnte. Beil unserem Tull Hel sich in der Familie beider Eltern kein
Anhalt fur das Auftreten einer dhnlichen F¥rkrankung frither nach-
weisen. Jedoch ist die groBe Ahnlichkeit der Krankengeschichte der
beiden Kinder sehr verdichtig darauf, dall auch das dltere Geschwister-
kind der gleichen Krankheit wie das jingere erlegen ist.

Zusammenfassung.

Ein 11 Monate altes Kind erkrankt und stirbt unter den Zeichen einer
Myatonia congenita. Der Sektionsbefund deckt eine Glykogenspeiche-
rungskrankheit, die hauptsachlich in der quergestreiften Muskulatur
lokalisiert war, auf. Ferner lassen sich vereinzelte Speicherungen an
Ganglienzellen des Zentralnervensystems und an der glatten Muskulatur
nachweisen.  Der mitgeteilte Fall mit wird den in der Literatur be-
kannten Fallen von dhnlich lokalisierter Glykogenspeicherung verglichen.
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