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Mit & Textabbildungen. 

(Eingegangen am 16. August 1929.) 

Das Vorkommen gewisser yon Alzheimer Ms ,,pr~lipoide" Substanzen 
bezeichneter Abbauproduk~e im ZentrMorgan erschien viele Jahre hin- 
dutch als eine Eigenart der kliaisch-anatomisch einheitlichen Gruppe der 
amaurotisch-famili~ren $diotien. Als erster hat  diese Substanzen 
K. Scha//er bei der infantilen Form a]s nach Chrombeizung alkohol- 
und ~themnl6sbare, daher beim Vorgang dcr Celloidinbehandlung sich 
nicht 16sende und zum tt~matoxy]in eine jener der Markscheiden- 
bestandteile hhnliche Affinit~t zeigende Degenerationsk6rnchen in den 
charakteristisch alffgebl~hten NervenzelIen beschrieben. Bald hernach 
hat  Spielmeyer gezeigt, dM] diesen chemisch nahestehende K6rnchen 
auch bei der juvenilen ]~orm nachzuweisen sind. Die chemische Be- 
schaffenheit letzterer zeigt insofern einen Unterschied yon der beim 
infantilen Typ gefundenen, als sie zum Weigertschen H~matoxylin selbst 
nach Chrombehandlung keine Mfinit/it anfweisen, hingegen bei der 
Heidenhainschen Eisenh~mgtoxylinf/irbung eine scharfe Tinktion ge- 
wiimen. Die Lehrc yon der Spezifit~t dieser prMipoiden Substanzen 
fiir die famili~re Idiotie entstammt yon Alzheimer. 

Einen tIinweis darauf, dab diesen verwandte, wenn auch nicht mit 
ihnen gleiche chemische X6rper im Zentr~lorgan auch sonst vorkommen 
k6rmen, erhMten wir dutch die ~lte Erfahrnng, wonach sich das Fett-  
pigment tier Nervenzellen in selteneren Fiillen bei den verschiedenen 
HS, matoxylinfiirbungen tingiert. Diese VerwandSschaft hat Spielmeyer 
erk~nnt, der bereits in seiner ersten diesbeziiglichen Arbeit behauptete, 
dM~ die Zelleinschliisse der juvenil-familiaren Idiotie ,,etwas mit der 
Pigmentbildung zu tun"  haben. Die Alzheimersche Lehre yon der Spezi- 
fit/~ der pr/ilipoiden Substanzen haben jedoch bisher n~v zwei Be- 
obaehtungen tangiert. Die erste entstammt aus der hiesigen tIirn- 
forschungsanstalt, wo v. Lehoczky Degenerationsprodukte /~hnliehen 
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histoehemischen Verhaltens, wie es zum typischen Bilde der Tay-Sachs- 
Scha//erschgn Form der famili~ren Idiotie gehSrt, in einem Fall yon 
Meningoencephalitis tubereulosa nachweisen konate. Neuerdings be- 
schrieb dann ghnliehe Substanzen in zwei Ur~mief/~llen Uchidcb im Wiener 
Neurologischen Insti tut .  In  diesen F~]len liegen die sich bei der Weigert- 
schen Markscheidenfs tingierenden KSrnchen tails in Nervenzellen, 
tells aber extracellul/ir. ,,Es ist ein analoges Verhalten, wie man es bei 
der amaurotischen Idiotie zu sehen pfleg*, und handelt  sieh wahr- 
scheinlich nm eine Anhgufung yon prglipoiden Substgnzen in den Zellen." 

A b b .  1. 

Die genauere Identifikation der KSrnchen mit  den versehiedenen Abarten 
der pr~lipoiden Substanzen mittels his%oehemiseher Reaktionen scheint 
Uchida unterlassen zu haben. 

Vorliegende Mitteflung wurde in erster Linie dutch einen Belund 
veranlal]t, in dem ich /~hnliehe Stofie im Zentralorgan einer an Tuber- 
kulose gestorbenen Kranken gelunden babe. Die Bewertung dieser Be- 
obaehtung itihrt uns zu gewissen Fragen der pr~lipoiden Degeneration 
fiber, deren Behandlung auch ~fir die Cytopathologie der Tay-Sachs- 
Scha//ersehen Idiotie nicht belanglos erseheint. 

In  der erw~hnten Beobachtung handelt es sich um alas Zentralorgan 
der Kranken E. K., die einer schweren Lungentuberkulose auf der einen 
internen Abteilung des hauptstadtisehen St. Stephan-Spitals erlag, wo 
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auger  ihrer Krankhe i t  noch ein Situs inversus diagnostiziert  wurde. 
Die Krankengeschichte  bietet  neurologisch nichts  Erw~hnenswertes.  
JederdMls fehl ten ein psychischer Defekt oder irgendwelche auffallende 
neurologische Symptome.  Der Obdukt ionsbefund  laute t  wie folgt: 

Situs inversus viscerum totalis. Pneumonia fibrinosa ]obi sup. pulmonis sin. 
Pneumonia earnificata lobi inf. pulmonis dextri. Amy]oidosis lienis et nephrosis 
amyloidea. Cicatrices cruris dextri. (In der Tibia wird kaum eine Spongiosa gefunden; 
zumeist sieht man start dieser eine dichte Knoehensubstanz, in welcher kleinere 
H6hlen liegen. Geheilte Caries tuberculosa ?) 

Gehirn: Bei makroskopischer Betrachtung der Oberfl~che, sowie auf einem duroh 
die Corpora mamillaria geffihrten Frontalschnitt ist niehts Abnormes zu sehen. 
Auf letzterem erscheint der 3. Ventrikel sos eine sehmale SpMte und auch die 
Seitenventrikel sind nicht erweitert. Hingegen linden wir auf einer Schnittfl~che, 
welche den oratsten Tell des Pallidum trifft, auf der rechten Seite in der dorsolateralen 
Ecke des Putamen eine H6hle (Abb. 1), deren gr613ter Langsdurehmesser und H6he 
etwa 1 cm, die Breite ungefi~hr 0,75 cm betragen. Die HSlale besitzt scharfe Bander, 
in ihrem oralenTeil sieht man ein lamellenartiges Septum. Die andere pathologische 
Erseheinung, welcher wir in dieser Ebene begegnen, ist, da$ in der Tiefe der 
Sylvisehen Spalte die einander gegentiberliegenden Inselwindungen auseinander- 
ldaffen. Hierdurch breitet sieh tier Sulcus circularis insulae zu einer Grube aus, 
deren gr6Bter Durehmesser yon dorsomediM naeh ventrolateral zieht, somit der 
normalen Furches_riehtung folgt und etwa 1 em be~ragt. Die Breite mifit ungef/~hr 
0,5 era. :Bereits durch die makroskopisehe ]~e~rachtung wird es hSchst wahr- 
scheinlich, dab wir es bier mit einer betraeht]ichen ~indenatrophie zu tun haben, 
auf deren nahere Verhaltnisse bei der mikroskopischen Beschreibung eingegangen 
wird. 

Von den mikrotopographisehen und faseranatomischen Verh/~ltnissen ergaben 
die Weige~'t- Wolteesschen Pr/~paxate folgendes : 

1. I~selrinde. An der Stelle der Grubenbildung ist die graue Substanz ungef~hr 
auf ihre Halite verschmalert. Die tangentielle Nartdaserschicht, welche in 
don benachbarten Teilen eine betrachtliche Dicke hat, wird an der Lippe der 
Grube plStzlich auBerst schmal und faserarm und in den tiefsten Punkten der 
Grube erkennt man bei der LupenvergrS~erung keine Tangentialschieht mehr, 
sondern nur bei starkerer Vergr6flerung sind an der Oberflache sp~rliehe grob- 
kalibrige Markfasern zu sehen, welehe das ~berbleibsel der Tangentialschieht 
reprasentieren. Unterhalb dieser folgt ein ~mBerst ~rmliches Markfasergeflecht 
als Vertreter des Stratum supraradiatum. Die radi/~ren Markbtindel zeigen eben- 
falls einen hoehgradigen Ausfall und ihr Verlauf ist stark gewunden. Das Stratum 
radiatum selbst ist versehmalert. Die Baillargersehen Streifen fehlen bier fast 
vOllig und ihre ktimmerliehen Res~e lassen sich nicht -con dem Gefleeht des Stratum 
radiatum abtremlen. 

2. Die H6hle im Striatum ist scharf umrande~, in dem erwtihnten Septum ver- 
lauft ein Gefai3. Sekundare Degenerationen sind weder gegen die Capsula externa, 
noch gegen das Pallidum zu verfolgen. Diese Tatsachen lassen sich leicht erM/~ren, 
wenn wir annehmen, da/3 es sich bier um eine alte Erweichu~g handelt i u n d  der 

1 Es w/~re sehr verlockend, nach den klinisehen Beziehungen dieses Befundes 
zu fahnden. Naehdem ieh abet in der Krankengesehiehte keine neuro]ogischen 
Symptome aufgezeiehnet finden konnte, so ware es nur m6glich, den Fall in 
negativem Sinne, d. i. ftir die Symptomlosigkeit der kleinen Striatumerweichnng 
zu verwer~en. Dies w/~re doeh meinem Geffihl nach etwas gewagt, da ieh nicht 
aussehliellen kann, daft bei der schweren TuberkulSsen ein untergeordnetes 
neurologisehes Krankheitszeiehen der Beobaehtung entgangen ware. 

46* 
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Faserausiall sich infolge des Aneinanderriickens der intakt gebliebenen Faserung 
der Beobachtung entzieht. Hierfiir spricht auch das feinhistologische Bild, in erster 
Linie die T~tsache, dab Zeiehen des Abbaues nicht mehr zu beobachten sin& Dgbei 
wird die H6hle, wenigstens stel]enweise, yon einem Gliafaserwall umgeben; sehr 
ausgepr~gr ist die Verfaserung im Septum, welches aufler dem Gef~ig aus einem 
diehten Gefleeht mehr minder grober Gliafasern besteht. Stellenweise ist es gut 
zu sehen, dag die Gliose um die Geis herum ihren Ausgang finder. 

Werm wit nun zum feinhistologischen Bild tier l~indenatrophie iibergehen, so 
wird in erster Linie die St6rung der Cytoarehitektonik unser Augenmerk ergreifen. 
Ws in der Umgebung die l%indensehichtung leieht als normal erkennb~r 

Abb. 2. Photographie eincs Weigert-Woliersschen Prgp~rates ~us dem Gebiete 
tier Rindenatrophie. 

ist, finden wit auf dem gffizierten Gebie~e die 1. und 2. Schiehten ~u6ers~ reduziert. 
Am wenigsten besch~digt ist die Schicht der Pyramiden. Die Verschmalerung 
ist seitlich schad umgrenzt and wird aul jenen Stellen besonders deutlich, welehe 
aui Abb. 1 mit Pfeile~l vermerkt sind. Zu erw~hnen ist noch, dg~ ich eine Gliose 
in der t~inde selbst an solchen Pri~parate~ nieht bemerken konr~te, an welchen 
diese]be ira Striatum gut zu beobaehten war, ierner, dag die mannigfaltigsten Bilder 
des Markscheidenzerialles sowohl in der ~trophischen ginde als auch in der benaeh- 
bartea weigen Substanz zu sehen sind. Dies spricht dafiir, d~g die l~Lndengtrophie 
nich~ mit der Striatumerweichnng aui die gleiche Stufe zu setzen ist, sondern, 
w~hrend letztere ein Residualbild darstellt, erstere einem frischen ProzeB entspricht, 
weleher im Zeitpunkt des Todes noch ira Lauie war. 

Das /einhistologische Hauptinteresse des Falles liegt darin, daft au] 
den Weigert-Woltereschen Prdparaten sich die Nervenzellen mit schwarzen 
KSrnchen ge/i~llt erweisen. Abb. 2 veransch~ul icht  die Verbrei tung dieser 
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I~r/ilipoiden Amh/iufung im Bereiehe der gindenatrophie und zeigg, dal] 
yon dieser wahrseheinlieh keilm Nervenzelle frei geblieben ist. In gr6Bter 
Zahl sind sie in den Pyramiden enthalten, ziemlieh proportional mi~ 
der Zellgr613e. In deI1 Zellen der K6rnersehiehtelt sind sie nur in geringer 
Mettge vorhandem Bei Immersionsvergr58erung k6nnen wir uns davon 
fiberzeugen, dab die Anh/~ufung der h/ima~oxylinaffinen K6rnehen die 
normalen Konturert des Zelleibes respektierL anders ausgedrtickt, yon 
einerZellsehwellungkeineRedeseinkann. Der ZellkSrper selbst ist zumeisg 
dieht geNllt mit h/~matoxylinaffinen K6rnehen, welehe ganz rein sind 
und polygonale, seltener runde Formen besitzen. In vielen Ganglien- 
zellen sind nut diese feirLen und die Farbe ziemlieh gleiehmiiBig dunkel 
annehmende~ KOr~ehen zu linden. In  anderen wiederum kommert auBer 
diesen grSBere runde TrSpfehen vor, deren GrSBe zwisehelt begriiehtliehen 

Abb.  3.  a Nervenzelle auf  Markscheiden-,  b, c auf  Sudonpr~tparat.  In  b wurde der J~ern 
mi t  Ehrl lchschem H g m a t o x y l i n  /eieht angef~rbt .  

Grenzen sehwankt, his zur GrSl~e eines Oliakernes. Letztere zeigea dann 
eine viel sehwiiehere Affinitiit) zum Markseheidenhiimatoxylin, indem sie 
bei dieser Fgrbung nut  eine asehgrat~e Tinktion almehmen (Abb. 3 a). 
])iese gr6/leren Tropfen liegen meistens an der Peripherie der Zelle, 
selten finder man sie aueh im Ilmeren des Zelleibes. :Die Dendriten sind 
fast st/indig frei vort den hgmatoxylinaffinen Substanzen, hier mid da 
firldet man nur ehl Exemplar, dessen ein :Dendrit dureh lineiire Anordnung 
feiner sehwarzer K6rllehen ausgezeiehnet ist. Hinsiehtlieh der intra- 
eellulgren Anordnung ist also das Verhaltelt der prglipoidelt Substanz 
ghnlieh dem der banalen Fettk6rnehen. Das Fehlen der Zellschwellung 
sowie der Dendritenau/bliihungen ist eben ]enes morphologisehe Charakte- 
ristieum, welches die Nervenzellen yon den]enigen der Tay-Saehs- Scha//er- 
sehen Kran]cheit unterseheidet, :Dabei erweisen sieh alle mi~ den K6rnchen 
gefiillte Elemente ihrer Gr613e und Form naeh als Nervenzellen, so dab 
man mit ziemlieher Sieherheif behaui0ten darf, dab die Gliazellen 
hi~ma~oxylinaffine K6rlmhen niehg fiihren. Hingegea sieht man solehe 
reeht oft perivaseul/ir, wobei wit versehieder~e Grade der H/imatoxylin- 



678 Stefan K6rnyey: Beitrag zum Vorkommen der 

affinitgt beobachtelx kSnnert. Nebea vielen schwarz tingierten K6rnchert 
bzw. Tr6pfchen erseheinen, n/~mlich aueh solche, die nur eben grau 
angdi~rbt wurden (Abb. 4 ~). 

Es taueht  nun die Frage auf, welche Teile 
des Gehirns es sind, in welehen die Anhii.ufung 
der hgmatoxylinaffinert K6rnehe~ vonstat ten 
ging. Diesbeziiglich konn~e ieh feststellen, dab 
diese in gr6Bter Zahl im Gebiete der verglrderten 
Inselrinde zu fmden, waren. Wohl war ihre An- 
h/tufung nicht nur auf dieses Gebiet besehr~nkt, 
denrt sie sin~ aueh irt vielen anderen Rinden- 
stellen, sowie aueh i~ dem Striatum und Pallidum 
beider Seiter~aufzufinden. Daher haben wit an- 
zunehmen, dab diese Veriinderung sich auf das 
ganze GroBhir~ ausdehnt, fJber das Verhalten 

A b b .  4. 

der eaudaleren 8egme~te kolmte ieh infolge l~angels a~ M~terial keill 
Urteil gewinnen, mtr soviel war festzustellen, dab d~s Kleinhirn yon 
Weigert-affin.en Substanzen frei ist. Allerdings muB ieh bemerken, dab 
die A~hi~ufung aul3er in der Inselrinde eine viel beseheidenere war. 
So s~h ieh sie in dem Gyrus einguli und rectus nur in de~ gr613eren Zell- 
kategorien; ~uoh ihre Menge ist hier geringer und in vielen Zellen fi~rben 
sie sich cur grau an. 
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Naeh diesem Befund hat ten wir wiehtige Aufsehlfisse yon der Uuter- 
suehung mit  Fettf/irbungen zu erwarten. Hierbei lieB sich beobachten, 
dab die Nervenzellen ungef/~hr in gleichem MaBe wie auI den Weigert- 
priiparaten mit  K6rnehen geffillt sind, welche verschiedene Grade der 
Sudanaffinit/i,t aufweisen. Die feinsten yon ihnen nehmen bei dieser 
l~/~rbung nur eine Orangetinktion auf (Abb. 3 b, e), die grSberen Tropfen 
hingegen erscheinen in der Mehrzahl leuchtend rot gef~rbt. Das ent- 
gegengese~zte Verhalten der Substanzen bei den zwei F/~rbeverfahren ist 
auffallend und beziiglieh ihrer Beurteilung /iuBerst wichtig. Wit sehen 
n~mlieh, dab die stark h~matoxylinaffinen K6rnchen zum Sudan I I I  
nut  eine geringe Affinit/~t aufweisen und dies entspricht volIkommen dem 
Verhaltev der lecithinoiden KOrnche~, der in/antil-/amiliiiren Idiotie. Die- 
selben f/irberischen Eigentfimlichkeiten kann man auch seitens der peri- 
vaseuliiren Lipoidtropfen beobachten. Abb. 4a, Zeichnung nach einem 
Weigertpr/~parat, zeigt die Ansammlung yon Tropfen versehiedener 
GrSBe in einem loerivascul/~ren Raum;  durchschnittlich wurden die 
kleineren Tr6pfchen sehwarz gef/~rbt, w/ihrend die groBen nur eine 
mehr minder helle graue Tinktion armahmen. Als Gegenstiiek dazu dient 
die Zeiehnung eines Sudanpriiparates (Abb. 4b) ,  auf welchem im 
perivascul/~ren Raum die kleinen K6rnchen in Orangefarbe erseheinen und 
die groBen die gewShnliehe Rosaf/~rbung der Fettsubstanzen gewannen.  

Diesem VerhMten der fett/~hnlichen Stoffe entsprechen vollkommen 
die Resultate, welche ieh durch die Untersuehung mit Marchis Ver- 
s erhielt. Bei dieser Methode erscheinen die intracellulgren feinen 
K6rnchen kaum dunkler als der Grund, hingegen die gr6i]eren Tropfen 
in sehwarzer Farbe. Diese erweisen sich somit osmioreduktiv. Dieselbe 
f/irberische Verschiedenheit zeichnet auch die perivaseul/iren Tropfen 
aus, im gleiehen Sinne, wie uns davon die Sudanpr/~parate belehren. 
Es sind bier also einerseits nieht osmioreduktive, andererseits aber aueh 
osmioreduktive Subs~anzen vorhanden. 

Aus dem gesehilderten histochemisehen Verhalten der in diesem Fall 
gefundenen Abbaustoffe ergibt sieh somit folgendes. Teils in den 
Ganglienzellen, teils perivascul/~r sind solche Substanzen vorhanden, 
welche bei der Markscheidend~rbung schwarz, m i t  Sudan I I I  hellorange 
gef/~rb$ werden und bei Marchis Methode keine Osmioreduktivit/~t auf- 
we/sen. Dieses dreffache Verhal~e~l s t immt voHkommeu mit  dem der 
intragangliocelluli~ren K6rnchen fiberein, welche Schaffer bei der 
infantilfamili/iren Idiotie entdeckt hat  1. Bemerkt  sei, dab ein Teil tier 

1 Alzheimer uud neulich A. Jakob weisen darauf h~n, dab das gewShnliche 
Fettpigment der Nervenzellen bei den verschiedenen Markscheidenf~rbungen 
tingiert ~vird. Uber die tti~ufigkeit dieses Verhaltens machen diese Autoren 
keine Angaben. Sie diirfte nach meiner Erfahrung recht selten vorkommen und 
es ist jedenfMls m6glich, dab in so]chen F/~llen dem Lipochrom ,,lecithinoide" 
Substanzen im Sinne Scha//ers beigemengt sind. Daher w/~re es yon Interesse, 
solche auf die verschiedenen Lipoidreaktionen am genauesten zu priifen. 
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intracellul~,ren K6rnchen auch auf den paraffineingebetteten IIeidenhain- 
schnitten dureh H~tmatoxylin geschwiirzt wird. Auch dies entspricht dem 
Verhalten der Ncha]]erschen leeithinoiden KSrnehen, wie ich reich davon 
auf den Prgparaten des Herrn Prof. Scha]fer iiberzeugen konnte. AuBer 
den prglipoiden Subs~anzen sind aber noeh gewShnliche Fettstoffe, wie 
diese bei der fettigen Entgrtung erscheinen, sowohl in Nervenzellen als 
auch in den perivasculgren Rgumen aufzufinden. Welches sind nun die 
Beziehungen dieser zwei Arten von Degenerationsprodukten zueinander ? 
Die erste M6glichkeit, welche man in Erwggung ziehen muB, ist, dab sich 
die komplizierteren ,,pr'a]ipoiden" Stoffe in einem spgteren Stadium zu 
einfacheren FettkSrpern spalten. Audererseits aber ist nicht auszu- 
schliegen, dab letztere ohne die EinsehMtung der prglipoiden Phase aus 
den chemischen Zellbestandteflen direkt entstehen. Aus eiuer rein 
morphologischen Betraehtung des Prozesses sind ftir diese Entseheidung 
kaum zwingende Beweise zu erhMten. Immerhin ist es aber als ein 
Fingerzeig zu betrachten, dab unter den intracellulgren Einschliissen 
immer die feineren K6rnehen es sind, welche die chemischen lgeaktionen der 
Prglipoide aufweisen, wiihrend die fettigen Substanzen fast stets in Form 
yon gr6geren Tropfen erseheinen. Dieser Umstand rtiekt die Annahme 
in den Vordergrund, dab sich die lecithinoiden KSrnchen in einem 
spgteren Stadium selbst in den Ganglienzellen zu gr6Beren Tropfen, 
jetzt sehon fettiger Natur, zusammenballen. 

Dureh diese Beobaehtungen unterliegt es keinem Zweifel, dab in 
diesem Fall dieselben lecithinoiden Substanzen vorhanden sind, welche 
man bei der Tay-Sachs-SchaMerschen Krankheit  typisch finder. Es 
besteht hier also eine chemische IdentitO:t der Abbauprodukte, welche 
abet die mo.rphologische Eigenart der famili~r-amaurotischen Idiotie 
keineswegs beriihrt. Fiir diese bleibt die Scha//ersche Zellerkrankung 
charakteristisch, d. h. die Aufblghung des NervenzellkSrpers sowie der 
Dendriten. Von diesen Erseheinungen linden wir in meinem Fall nieht die 
leiseste Spur. 

Dieser Fall ist also den seltenen F~llen der Fachliteratur anzureihen, 
in we]chen prglipoide Substanzen Ms degenerative Produkte nachweisbar 
waren. Aus den bisherigen Beobachtungen geht hervor, dab diese Sub- 
stanzen in reeht versehiedener Menge und verschiedenem Typ sieh 
anhitufen kSnnen. In v. Lehocz/cys erw~thntem FM1 erseheinen sie ,,nur 
in einer gewissen Gehirngegend, ngmlich im vorderen Teil des Gyrus 
rectus", auch hier in ziemlich geringer Anzahl, in verschiedener Gr6Be 
und ungleichmgBiger Verteilung in den Nervenzellen. Dabei legen sieh 
einzelnen Zellen solche Substanzen auch a]s ,,perieellulgre, massig ver- 
klumpte Degenerationsprodukte an". ,,Aul~er den NervenzeUen sind auch 
die gli6sen and adventitiellen Bestandteile mit ghnliehen K6rnehen 
geftillt . . .  ". Mein Fall bietet in mehreren ttinsichten Abweichungen 
von diesem Verhalten dar. Erstens ist die prglipoide Entar tung viel 
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ausgedehnter; haben wir doch gesehen, da.B die KSrnchen in den ver- 
schiodensten Regionen a.ufzufinden wa.ren, wobei a.llerdings da.s Goblet 
der Rindenatrophie ibr reich]lobster Fundort, ist. ]?erner erscheinen sie 
stets in ]~'orm yon ziemlich gleiehmgBigen, feinen Tropfen und finder ma.n 
sie - -  wenigstens im Bereieh der Rindena.trophie - -  in viol betrS,ehtlieherer 
Menge, indem bier die Pyra.miden mit ihnen gefiillt sin& Eino weitere 
Eigent{imliohkeit mehles Falles liegt darin, da.B in denselben Zellen auBer 
den feinen prglipoiden K6rnchen, wie gesobildert, auch einfa.ehere Fett- 
substa.nzen vorkommen. Ein iibereinstimmender Zug mit v. Lehoczkys 
Fa.ll ist, da.B die Prglipoiden in beiden a.ueh perivasoulgr na.ohzuweisen 
sind; hingegen konnte ich solche in Abweichung yon v. Lehoczky in den 
gli6sen Elementen nicht auffinden. In den Fgllen yon Uchida ka.men sic 
ebonfa.lls in mehreren Rindenregionen vor, tells intracellulgr, toils a.ls 
,,drusen/thnliehe" extracellul~re K6rper. 

Die n/~ehste Aufga.be ist, der Entstohungsweise der pr/~lipoiden 
Substanzen in diesem Fall, soweit dies die vorhin wiedergegebenen 
histologisehen ])a.ten ermSglichen, naehzugehen. Eine Entstehungs- 
mSglichkeit biotet sich uns a.us dem Umsta.nd da.r, dab unsere Kra.nke 
~n einer sehweren Tuberkulose gestorben ist. Von vornherein wgre 
es da.her nicht yon der Ha.nd zu weisen, da.B die tiefgreifende Stoff- 
wechselstSrung, bedingt durch eine zur Amyloidose f/ihrende Kra.nkheit, 
den Boden fiir das Auftreten pa.thologisoher 8toffweehselprodukte in den 
Ganglienzellen vorbereitet hat, wa.s sich in der Entstehung dot pr~- 
lipoiden Substa.nzen kundtut.  Hierbei muB jedoch in erster Linie das 
Moment erwogen werden, da.g diese in grSflter Zahl in ehner umsehrie- 
benen Stelle der Rinde, ~n der der Rindena.trophie, zur Beoba.ehtung 
kommen. Diese sehr a.usgepr~gte lokale Akzent~ation sprioht daf/ir, 
dab bier die Ha.uptrolle ein spezieller Fa.ktor spielt, welehen wit in der 
zur hochgra.digen Rindenatrophie ffihrenden Erkrankung des Nerven- 
pa.renehyms zu erblieken ha.ben. Hieraus folgt, dab es die Degeneration 
der Nervenzdlen iat, welche die Ausbildung der pr4l@oiden Stoffe bewirkt. 
Wenn wir nun, dies vor Augen hMtend, die Frage ha.oh der Herkunft  der 
Pr~lipoiden aufwerfen, so ist es a.m moisten attf dot Ha.rid liegend, diese 
aus dem ZorfM1 der ehemisohen Besta.ndteile der Ga.nglienzelle her- 
zuleiten. Diese Betra.ehtungsweise schlieBt sieh der viel diskutierten Frage 
an, auf welehe Weise diese Substanzen bei der fa.mili/~ren Idiotie ent- 
stehen. Hier mSehte ich auf Sehaffers Untersuehungen verwoisen, in 
welehen er wiederholt und a.uch neulieh dieses Problem zu ergrtinden 
bestrebt war. Sein wichtigster Befund f/it die Beurteilung der Dingo 
besteht im Na.ehweis der reinen Sehwellungsbilder, welehen eine An- 
h/iufung von pr/ilipoiden Substa.nzen erst sp4ter folgt. Wohl ha.t Spiel- 
meyer in seiner neuesten A rbeit gegen die Beweiskra.ft dieser Befunde 
Bedenkon erhoben. Er  gla.ubt n~mlich nicht aussehlieBen zu kSnnen, da.l] 
in den letzterw~hnten Ga.nglienzellen auBer den a.uf Weigertpr~,pa.ra.ten 
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zu Gesicht kommenden aueh andere Einlagerungsstoffe vorhanden seien. 
Ieh hoffe, dM] es mir gelingen wird, diese Annahme wenigstens zum 
Tell dutch mikroskopisehe Bilder zu en~kr~ften, au/wetehen sowohl die 
prglipoiden wie die lipoiden Stoffe zugleich in geniigender Klarheit  dar- 
gestellt sin& Bei Herstellung der Prgparate  wurde die Markscheiden- 
fgrbung an Gefrierschnitten nach Spielmeyer mit Sudannachfgrbung 
kombinier~ und am zweckm~Bigsten erwies sich, die Behandlung der 
Schnitte auf folgende Weise vorzunehmen: 

1. M6glichst diin•e Oefrierschnit~e des Formolm~teriMs kommen in eine 
2,5~ EisenMaun!Osung far 3 Tage. 

2. Abspiilen in destilliertem Wusser; 10--15 Minuten lunges Weilen in 70~ 
Alkohol. 

3. Fgrben mifder Heide~hai~-Spielmeyerschen H~tmatoxylinl6sung 1 Stun.de. 
4. Auswasehen in Wasser; Differenzierlmg mit 2,5~ EisenalaunlSsung. 

(Din'oh die lung duuernde Beizung wird erreich~, dab sich die Schnitte ziemlieh 
rgsch differenzieren und der Grand fast ganz weig wird.) Mehrstiindiges Aus- 
wasehen in Leitungsw~sser. 

5. F~rbung mit einer Sud~rt III-LSsung, welche entweder n~ch der iiblichen 
oder naeh Ciaccios Vorschrift hergestellt wurde, 20 Minuten. 

6. Auswaschen in mehreren W~ssern; Einschliegen in Glycerin. 

Auf Sehni~ten, die ieh auf solche Weise behandelt habe, lieflen sieh 
die einzelnen Arte~ der fettigen Abbauprodukte sehr sch6n erkennen. 
Die pr/iliiooiden Substanzen sind wie individuelle dunkelblaue oder 
sehwarze K6rnehen zu sehen, w~hrend die einfaeheren Fettstoffe in 
versehiedenen Nuaneen yon orange bis leuehtenclrot erseheinen. Nun 
kormte ieh in einem Tay-Sachs-FM1 des Herrn Prof. Schaffer feststellen, 
dab die meisten Ganglienzellen mit  h/~matoxylinaffinen K6rnehen dieht 
gefiillt sind. Dabei kann man abet, wohl in bedeutend geringer Zahl, 
aueh Exemplare beobachten, in welehen sowohl dunkelblaue pri~lipoide, 
als aueh rote lipoide K6rnchen enthalten sin& Xhnliehes hat  aueh 
Alzheimer bei Fs mit  Ehrlichsehem Hiimatoxylm und naehher mit  
Sudan gesehen. Abet was fiir die Beurteilung des Sehwellungsproblems 
alas Wiehtigste is~, es sind nicht einmal allzuselten exzessiv gesehwollene 
Nervenzellen zu fhlden, welehe prglipoide KSrnung in weehselnder 
Nenge einsehliegen, wobei aber ein betr~chtlieher, manehmM der 
gr6flte Teil des Plasmas frei Yon Mlerlei Abbauk6rnehen ist. feb glaube, 
dab solehe Bilder nur auf eine Weise gedeutet werden kSnnen, und zwar 
als Vertreter der SchcbjJerschen reinen Queliungsphase, welcher erst die 
Phase tier Fgllung pr~lipoider Substanzen folgt. Man wird vielleicht 
dieser Aulfassung entgegenhMten, dab m6glieherweise aueh eine dritte 
Art der ,,Ablagerungstoffe" in diesen Zellen vorhanden ist, deren Dar- 
stellung aueh mit  dieser Fi~rbungskombination nieht gelingt; wet aber 
an dem mit unserer heutigen Methodik tatsdichlich Naehweisbaren Iest- 
halten will, tier wird die Beweiskraft dieser mikroskopisehen Bilder 
kaum bezweifeln. Piir viele Nervenzellen der reinen Quellungsphase kann 
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auch Bielschowskys mehrfach geiiuBcrter Einwand nicht gelten, wonach 
diese Zellen die Ablagerungsstoffe bereits abgcgeben h~tten und somit 
ein spiiteres Stadium darstellten; denn viele solcher Zellen zeigen sonst 
keine regressiven MerkmMe, ihre Konturen sind gleiehmiigig rund und 
aueh der Zellkern ist nieht merklieh beseh/idigt. 

Diese Tatsachen weisen darauf hin, dal3 alas Prim/ire bei dem Sc/~ffer- 
schen Ganglienzellprozel3 eine Veranderung des kolloidalen Gleieh- 
gewiehtszustandes der Nervenzelle ist, welche mit einer Fliissigkeits- 
aufnahme Hand in Hand geht. Erst  hierdureh werden dann die Be- 
dingungen fiir den ehemisehen Abbau gezeitigt, welch letzterer im Er- 
scheinen der pr~lipoiden Stoffe zutage tri t t .  Diese Auffassung hat ~ueh 
Bidsehowsky yon einer anderen Seite her angefoe.hten; er versueht 
n/~mlich die Zellschwellung aus den kolloid-chemisehen Eigenscha/ten der 
Priililooide zu erklgren. Schon im Jahre 1920 sprach Bielschowsky yon 
einer ,,Anh~ufung abnormer hydrophiler Kolloide mit konsekutiver 
Fltissigkeitsaufnahme und Schwellung". Dasselbe drfiekt er in einer 
neuen Arbeit folgendermaBen aus: ,,Durch die Anhgtffung hydrophiler 
Kolloide wird das osmotische Gleiehgewieh~ der Zellsubst~nz zum 
Fliissigkeitsgehalt tier Umgebung verschoben, was eine gesteigerte 
Wasseraufnahme und damit eine Vergr613erung des Zellvolumens zur 
Fo/ge hat." Fiir die Beurteilung dieser Erkl/~rungsweise seheint mein 
Fall insofern yon Belang zu sein, als es sich hier um die Anhiiufung 
yon chemisehen Substanzen gleieher Art wie bei der infantil-familiiiren 
Idiotic handelt, welehe jedoeh ohne bemerkbare Ganglienzellsehwellung 
einherging. Und dies diirften wit mit I~eeht als Beweis dafiir betraehten, 
dab es nieht die chemisehen Eigensehaften der lecithinoiden Stoffe 
sind, aueh nieht die ,,Einlagerung" (Bielsehowsky) letzterer, woraus 
eine Zellschwellung herzuleiten w/~re. Ffir die Entstehung dieser Sub- 
stanzen ist naeh den versehiedenen Befunden der pathologisehe Stoff- 
weehseI der Ganglie~zelle bestimmend, weleher im Nails der Schwellung, 
wie bei der Iamili~ren Idiotic, eine Gleiehgewiehtsst6rung der Proto- 
plasmakolloide ver~usgeht. Das Wesent~iehe ~i~r die Entstehung der Pr~i- 
lipoide ist aber in einer Spaltung der hochmolekuldiren Zdlbestandteile 
zu sehen und dieses degenerative Moment ist allen Fgillen der priilipoiden 
Anh~u/ung gemeinsam. Das Moment der Schwellung spielt dabei keine 
Rolle, /olglich ist die priilipolde Anschoppung aueh nicht al8 Ursache 
der Ganglienzellbl~hung zu betrachten. 

Char~kteristisch ftir Tay-Sachs-Scha//er ist also nicht so sehr die intra- 
gangliocellulgre Pr~lipoidose ais solehe zu betmchten, sondern: 1. d~s 
allSrtliehe Vorkommen letzterer (vom Rindengrau bis zum Konusgrau 
hinab -- Schaffer) und 2. die groteske und exorbitante Sehwellung der 
Gangtier~zellen saint /)endriten. 

Eine weitere Ubcreinstimmung mit dem Verhalten der Prglipoide 
bei der irdantil-familii~ren Idiotie bietet deren intraganglioeellul~re 
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Spaltung zu ei~facheren Fettsubstanzem Das gleichzeitige Vorkommen 
sowohl pr~lipoider wie aueh lipoider Stolle hat bereits Alzheimer be- 
obachtet; die Bedentung dieser Tatsaehe hat abet Scha//er erkannt, 
der sie auf Ciaccio-Priparaten (KMiumbiehromat-Osmium-Slldan II]-  
Behandlung) verfo]gt. Seine Beinnde faBt er wie folgt zusammen: 
,,Nun sieht man an einzelnen Ganglienzellen, iiberwiegend art jenen der 
1. und 2. Schieht der Grol~hirnrinde, zumeist an einer umsehriebenen 
Stelle des Zelleibes, manehmal ~ber aueh diffus, feinste, schwarze, osmio- 
redulstive Kgrnchen als Beweis der raschen Verfettung der intraeeilulgren 
Degenerationsprodukte in einzelnen Ganglienzellen." Obige Ausfiihrungen 
lassen kaum darfiber einen Zweifel bestehen, dal3 in meinem Tuberkulose- 
fall der intrag~nglioeelluli~re Abban 4er leeithinoiden Stoffe zu ver- 
iolgen war. Aus all diesem erhellt, dab der chemische Abbau der Icompli- 
zierten prglipoiden Sto//e sowohl bei der /amili(iren Idiotie, wie auch bei 
sonstigen Erkranlcungen selbst in der s vor sich gehen kann. 

SchlieBlich bleibt es zu erSrtern iibrig, wie die Mlgemeimhistologische 
Bedeutung der pr~lipoiden Degeneration auSzufassen ist. Diesbeziiglich 
k6naen wit heute nicht einmal mehr-minder fundierte Hypothesen 
in Erw~gung ziehen und bei der Natur der Dinge ist es recht iraglich, 
ob wit auch in der Zukunft fiber solche hinaus weiterkommen werden. 
Die ei~e MSglichkeit, mit weleher wir hierbei rechnen mfissen, ist, dub 
der Natur lfir den Abbau der ehemisehe~ Zellbestandteile zwei versehie- 
dene Wege zu Gebote stehen, und es heute noch unbekannte Bedingungen 
sind, welehe die Wahl zwisehert dem ,,lil0oiden" und dem ,,priilipoiden" 
Abbau,, typ" bedingen. Andererseits ist aber atteh daran zu denken, 
dab es sich nicht um zwei versehiedene Wege des chemisehen Zerfalles 
h~ndelt, soMern, dab 4as seltene Vorkommen der pri~lipoiden Abbau- 
produkte nut dadureh bedingt ist, dab i~ den meisten F/~llen dieses 
Stadium raseh iibersehritten wird. Uncl wenn wit vor Augen behalten, daf~ 
die komplizierten Baustoffe des Zellplasmas sieh kaum direkt zu einfachen 
Fettsubstanzen spalten k6rmen, so gewirmt diese zweite Betrachtungs- 
weise an Wahrscheinlichkeit. Dann haben wir das zu rasche Tempo 
des ehemisehen Zerfalles dafiir verantwortlieh zu maehen, dab wir prii- 
lipoiden Substanzen so selten begegnen, woraui bereits SchaHer hinwies. 

ZusamllteBf~ts Sllll g.  

1. Im Zentralorgan einer an Amyloidose verstorbenen Tuberkul6sen 
wurden in den Ganglienzelle~ feine K6rnchen gefunden, welche sieh bei 
Weigerts Markseheidenfirbung lebhaft tingieren, hingegen zum Sudan I I I  
eine leichte Affiniti t  nnd auch keine Osmioreduktivitit  aufweisen. Dieses 
tinktorielle Verhalten beweist ihre Identit~t mit den Scha//ersehen 
lecithinoicleil KSrnchen, welehe bei der infantil-famili~ren Idiotie stets 
vorkommen. Solche Substanzea lieBen sich in meinem Fall auch 
perivascul~ir naehweisen. 
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2. Bei der ehemischen Gleichartigkeit der Abbauprodukte  beriihren 
derart ige Befunde keineswegs die Sonderstellung des Scha]/ersehen 
Zellprozesses, fiir welchen die Nervenzellen- und Dendritenschwellung 
eharakteristiseh bleibt;  diese fehlten in allen sonstigen F~llen der prg- 
]ipoiden Degeneration. 

3. Die bisherigen seltenen Befunde deuten schon dar~uf bin, da~ 
die Anh~ufung pralipoider Sto2fe auger  der infa'ntil-f~mili~ren Idiotie 
nach verschiedenen Typen stattfinden kann. 

4. Fiir die Ents tehung  der Pr/ilipoide k o m m t  in erster Linie ein degene- 
ratives Moment  in Betraeht ,  welches allen Fi~llen, sowohl der familigren 
Idiotie wie aueh den sonstigen zukommt,  daher  gemeinsam ist. 

5. Der ehemisehe Abbau der komlolizierten priilipoiden KSrper  kann  
in allen ]?allen selbst in der Ganglienzelle vor  sich gehen. 
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