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2. 

In der Pathohistologie der Wilso~-Pseudosklerose (W.-P.) sind nur 
einzelne Punkte Ms gekl~rt zu betrachten. So wissen wir, dM~ der Prozel~ 
ira weselltliehen in einer Degeneration besteht, welche sowohl die neuro- 
nMen wie die neurogliSsen Elemente betrifft, ferner dab je nach dera 
Tempo des Krankheitsvorganges kSrnig-zellige Erweichungen oder 
spongi6se Liehtungen zu linden sind und sehliel~lich dM~ die Ver/~nderung 
des Nervengewebes dutch eine sich vom Gef~,Bsystera aus ausbreitende 
toxisehe Substanz verursacht wird, die auch die Gefg6e selber befgllt. 
Dagegen ist weder die eigenartige LokMisation des tIirnprozesses (die 
diesbeztigliehen Erkl/~rungen sind lauter unerwiesene tIypothesen) noeh 
die tIerkunft des Giftstof[es gekl~rt. Ira Rahraen der vorliegenden 
Arbeit sou die letztgenannte Frage besprochen werden. 

Seit Wilson leitet man den Giftstoff raeistens yon der Leber her. Ftir 
diese Annahrae sprechen folgende Arguraente: 1. Es gibt keinen ana- 
toraiseh sichergestellten FMI ohne Lebercirrhose; die F/~lle ohne Leber- 
cirrhose hMten nach Liithy ,,einer eingehenderen Kritik nicht stand". 
2. Die Lebercirrhose ist oft bereits vor dera Auftreten der neurologischen 
Syraptorae zu beobachten (Typus: Briickn6rs Fall l, wo die Leber- 
cirrhose auf bioptischera Wege festgestellt worden ist). 3. In der Farailie 
yon Wdso~-Kranken linden sich zuwei!en Lebercirrhose und Aseites, 
ohne daft neurologisehe Erscheinungen nachweisbar w~ren (Typus: 
Kehrers ,,AbdorainM-Wilson", FMI 4 yon Bctrnes-Hurst, Beobachtungen 
yon Wei/3-Betti~ger, Schob usw.). 

Gegen die hepatogene Annahrae lassen sich folgende Griinde anfiihren : 
1. Bisher ist es nicht gelungen, durch experimentelle Leberseh~digungen 
lentikul~re Erweichungen hervorzurufen (K~rsehbaum, W.-Ph. Hurst, 
Rapaport). 2. Die banMen Leberkrankheiten gehen nur ansnahmsweise 
rait Nervensysterasveranderungen einher. Der erste der beiden Gegen- 
grfinde wird auch durch die geringzahligen Versuche nieht wesentlich 
raodifiziert, welche gewisse positive Resultate ergeben haben (Mahaim, 
Bald-Korpdssy). 
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Was die bei den versehiedenen Leberkrankheiten beschriebenen 
Hirnver/~nderungen anbelangt, so bestand im Fa!le yon Borberg Pankreas- 
krebs mit Lebermetastase; es l~13t sich somit nieht entseheiden, dureh 
welches der beiden Organe die Hirnveri~nderung verursacht wird, oder 
ob vieIl~icht beid~ gemeinsam daran beteiligt sind. Im FMle yon Werthe- 
mctnnkann man die Anwesenheit yon eehtem Wilson nicht mit Sieherheit 
ausschlieBen. Seine Beobaehtung eignet sich nicht dazu, in dieser strittigen 
Frage weder pro noch contra beriicksiehtigt zu werden. Das bezieht sich 
auch auf Schalt~nbra~ds Beobaehtung, wobei noch der Umstand in 
Betracht kommt, dab der Kranke in einem Alter stand (59 Jahre), wo 
Hirnver/~nderungen auch ohne Leberkrankheit auftreten k6nnen. Zu 
/~hnlichen Festste]lungen ftihrt aueh das Studium der Arbeiten yon 
va~ Woerlcom und Demol~-Redalid. Neben dem vorgcrfickten Alter der 
Kranken (59--60 Jahre) sloreehen auch die sehweren Gefs 
rungen in den Basalganglien (Verkalkung, hyaline Degeneration) ffir die 
Riehtigkeit unserer Anschauung. In dem ersten Fall Pollc&s war neben 
der Leber auch das Pankreas gesch/~dig~ (Pankreaskrebs mit Leber- 
metastase); im zweiten und dritten Falle landen sich nur ,(~bergangs- 
gliazellen" naeh Alzheimer, die ffir die W.-P. nieht charakteristiseh sind. 
Im interessanten Fall yon Pollcdc-GoIdstei~ (Endophlebitis obliterans 
hepatica mit stri/~ren Ver~nderungen) zeigt der spongi6se Herd eine grol3e 
Ahnlichkeit mit der Wilso~-Vers Hall~rvord~ns Einwand, wo- 
naeh der HirnprozeB in diesem Falle die Folgeerseheinung eines lokalen 
0dems darstellt, ist keine Widerlegung, denn es ist aueh denkbar, dab 
im Zustandekommen der Wilso~-Vergnderungen solehen lokalen 0demen 
ebenfalls eine 1%olle zuf~llt. In bezug auf den yon Ostsrtag mitgeteilten 
Fall gibt Liithy zu, dab ,,man sehr zusehen muB, um ihn yon eehtem 
Wilson zu untersebeiden". Er  vermeint in den histologisehen Vergnde- 
rungen der Leber gegentiber der Wilsos-Leber typische Abweiehungen 
zu entdeeken, was ieh jedoeh auf Grund der histologisehen Beschreibung 
Ostertags und seines mitgeteilten Photogramms ffir unerwiesen eraehte. 
Aus diesem Grunde halte ich diesen Fall yore besproehenen Gesiehts- 
punkte aus  ffir unverwertbar. 

Es kann also - -  wie wir sehen - -  yon den F/~llen der Literatur an- 
seheinend blog der Fall yon Polla~-GoIdstsin einer strengen Kritik stand- 
halten. Diese einzig dastehende Beobaehtung erlaubt aber keine all- 
gemeine Sehlugfolgerungen. AnI]erdem wies das Pankreas aueh in 
diesem Fall makroskopiseh eine Vergnderung auf (,,Die Bauehspeichel- 
drtise sehr derb ..."), die bei der Verwertung des Falles eine gewisse 
Vorsieht notwendig macht. Der Votlstg, ndigkeit hMber erw~hnte ich 
noeh H. J. Schsrers Untersuehungen fiber banale Leberkrankheiten, bei 
denen ,,niemals nennenswerte Stammganglienver/~nderungen Iestgestellt 
werden konnten". 

Aus dieser literarisehen 1)bersieht ergibt sieh: 1. Die soeben be- 
sprochenen F~lle zeigten auBer Leber- auch andere Organver/~nderungen. 



790 T.v. Lehoezky: Organver~nderungen bei der Wilson-Pseudosklerose. 

2. Es erscheint als unbewiesen, dab ,,banMe" Lebererkrankungen W.-P. 
~hnliehe Ver/~nderungen hervorrufen k6nnen. 3. Die Pathogenese der 
W.-P. kann blog dureh die g~'iindliche Untersuehung s~,mtliehar innerer 
Organe eruiert warden. 

Nit letzterer Forderung besehlof3 ieh meine Arbeit ,,Beitrgge zur 
Pathogenese der W.-P.-Gruppe auf Grund yon 2 Fg, llen 1. Da aber 
letztere Mitteilung hauptsgehlieh aus hirnhistologisehem Gasiehtspunkte 
bearbeitet wurde, stellt vorliegende Arbeit sozusagen eine Erggnzung dar, 
da hier die aus pathogenetisehem Standpunkt wiehtigsten Organvergnde- 
rungen besproehen warden. 

Betreffs der klinischen und hirnhistologisehen Angaben verwaise 
ieh auf die obengenannte Arbeit. 

Fall l .  K.F. 25 Jahre alter Mann. Neurologiseh typische W.-P. Hirnhisto- 
logiseh im iiberwiegenden Teile des Thalamus und Putamen beiderseits spongifse 
Herde. Im histologisehen Bride steht die Wilaon-Komponente im Vordergrunde. 
Selctionaprotokoll : Cirrhosis hepatis atrophica gravis. Intumescentia lienis. Atrophia 
brunea myocardii. Induratio eyanotiea renum. Gastritis chronica. Gewieht der 
Organe: Leber 1040, 3/[ilz 140, Nieren je 180, Pankreas 100, Nebennieren je 6, 
Herz 230, Lungen 400 bzw. 450 g. 

Fall 2. Gy. T. 15 Jahre altes Mgdehen. Mit 14 Jahren Chorea minor, sodann 
l-[emichorea. Die neurologisehe Untersuehung ergab hypertonisehe Akinese. Die 
Wilson-Diagnose wurde erst bei der Sektion gestellt (Makroerweiehung in beiden 
Putamina, knotige Lebereirrhose), die aueh dutch den hirnhistologisehen Befund 
eine Bestfitigung fan& SelctionsprotolcoIl: Emollitio flava putaminis eerebri bilatera- 
lis. Cirrhosis annularis hepatis. Intumeseentia lienis. Bronchitis et bronehiolitis 
eatarrhalis diffusa et hypostasis pulmonum. Pleurifis chroniea fibrosa adhaesiva 
apicis pulmonis dextri. Endoearditis terminMis vMvulae bieuspidMis eordis. Dilatatio 
levis gradus eordis totius. Degeneratio parenehymatosa myeardii et renum. Ton- 
sillitis parenehymatosa bilateralis. Haemorrhagiae mueosae intestini cocci. Leber- 
gewieht: 1015 g. 

Unter den makro- und mikroskopisehen Organuntersuehungen, welehe 
ich zweeks gebotener Kfrze nut summarisch mitteile, nehme ich in 
erster Reiha die Leberveri i~eru~yen vor. Sie sind zweifellos am augen- 
f~ltigsten und es wird in der allerjfingsten Zeit fiber ,,eina fehlerhafte 
Anlage der Leber" (K~hrer) beriehtet, was zu vialen MiBverstgndnissen 
Veranlassung geben k~nn. Ieh babe in meinen beiden Fgtlen atrophisehe 
Lebereirrhose gefunden mit folgendan Untersehieden: 1. Im Fall 1 
kommen Regenerationsersehainungen vor, wghrend im Fall 2 keine 
Spur davon naehweisbar ist. 2. Im ersten Fall ist die Parenehymvar- 
fettung inselartig, im zwaiten universell. 3. Im Fall 1 sind Bindegewebs- 
vermehrung und entzfindliehe Irdiltration geringgradiger als im Fall 2. 
Fiigen wir noeh hinzu, dab im ersten Falla bedeutend mehr intaktes 
Lebergewebe und im zweitan aueh kleine Nekrosan zu linden waren, 
so ist es offenbar, dab der im wese~tliche~ ide~tische Proze/d im erste~ 
milder, gutartiger, ir~ zweiten dagege~t 8chwerer, yon rascherem Tempo war. 

1 Leho~ztcy, 21'. v. : Arch. f. Psyehiatr. 102, 262 (1934). 
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Im Einklang damit sind auch in den Literaturberichten zwischen den 
einzelnen Leberbefunden groBe Untersehiede gefunden worden. So haben 
z .B .  S6derberg und Sj6vall fiber eine langsam fortschreitende, Barnes- 
Hurst und v. Brau~mi~hl dagegen fiber eine der subakuten gelben Leber- 
atrophie ~hnliche schwere Veri~nderung beriehtet. Die a.lte Rumpel- 
Meysrsehe dysplastisehe Theorie ist durch die Untersuchungen yon Kubitz- 
St~immlsr, Geiflmar und Schminclcs vSllig entkr~ftet worden; es eriibrigt 
sieh also, da]  wir uns damit befassen. Auf Grund meiner Untersuehungen 
mSchte ich die Mannigfaltigkeit des Leberprozesses hervorheben, die, so 
lange im Schrifttum nur wenige Fglle verzeichnet waren, naturgemg{~ 
nicht zum Ausdruck kommen konnte. Wir kS~c~ zur Zeit sage~, dcbfl 
weder das makroskopische Aussehe~-dsr Leber (Gr6Be der Kn6tchen) 
uoch ihr histologisches Bild (Verfettung, Grad, Feinheit und Verteflung 
der Bindegewebsvermehrung usw.) irg6ndeiu Charakteristicum zeigt, bzw. 
daft zwische~ den einzeln~n Fi~lcn iihnliche Abweichungen bestehe~ wie 
zwische~b den einzelnen Lebercirrhoseffillen im allgemeineu. Dies ist meines 
Erachtens yon Belang, denn dadureh wird die Wilscn-Leber jenes 
mystisehen Schleiers beraubt, mit dem man sie im Laufe der Zeiten be- 
kleidet hat. So bemfiht sieh Kehrer 1930 auf dem Wege rein logisehe r 
Schlul3folgerungen, die Leber als die erbliche Quelle der Krankheit dar- 
zustellen. Aus seinem griindlichen Studium geht n~mlich unzweifelhaft 
hervor, dal3 eine recessive Erbanlage die Grundbedingung der W.-P. 
darstellt. Da ferner die Vers des Nervengewebes nach unserer 
heutigen Anschauung als konsekutiv angesehen werden muir, ware die 
Leberkrankheit infolgedessen als vererbt zu betrachten. Solange es 
abet uicht erwiesen ist, daft die Veriinderung der Leber primiir er/olgte, 
darf auch von der Erblichkeit der Wilsonschen Lebercirrhose nicht die 
Rede sein. Die bisherigen histologisehen Untersuchungen spreehen 
dafiir, dal~ d i e  Wilso~sehe Cirrhose von den fibrigen Lebercirrhosen 
in keiner Beziehung abweieht; dem heredit~ren Faktor f~llt somit 
dabei nut eine s Rolle zu wie der Lebercirrhose im allgemeinen. 

Was nun die fibrigen inneren Organe anbelangt, so habe ich in samtlichen mehr 
oder minder stark ausgepr~gte Ver~nderungen gefunden. So ist die Milz in meinen 
beiden Fallen hypertrophisch, die Trabekel sind verdiekt, die Substanz von ver- 
waschener Struktur. Die Erkrankung der Milz ist bei der W.-P. so hi~ufig, dab man 
sagen kann, dal~ sie yon jedem Untersucher vorgefunden worden ist (Kubitz- 
St~iqnmler, Rotter, Schaltenbrand, Mislcolczy, JFanielle-Neu~eau, Westphal-Sioli, 
Braunmi~hl usw.). In einzelnen Fi~llen war die VergrSl3erung so hoehgradig, daI~ 
man Splenomegalie (Morbus Banti) diagnostiziert, ja selbst Milzexstirpation aus- 
gefiihrt (Bri~clcners Fall l, Rystedt) bzw. an eine solche gedacht hat (Weger-Natanson, 
Laruelle). Da die Milz im allgemeinen bei Lebercirrhose oft erkrankt, l~Bt sich die 
VergrSBerung vermutlieh auch bei der W.-P. damit erklaren. Obwohl sie in der 
Pathologie yon keiner solehen dominierenden Bedeutung ist wie die Leberverande- 
rung, ist so viel sicher, dal3 sie ]. konstant ist, 2. in einzelnen F~llen im Vordergrunde 
des klinischen Krankheitsbfldes steht und da~ 3. die An~mie der Kranken zuweilen 
mit der Milzerkrankung in Verbindung gebracht werden kann (Li~thys, Fall 2). 
Auch Werthemann land eine schwere, pernieiosai~hnliche sekundare Anamie, wobei 
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die Mitz hyper/imiseh und das Knoehenmark ,,sehr stark gereizt" war. M6glieher- 
weise ist die Mflzver~nderung ein Kettenglied des pathologisehen Geschehens; es 
sei naehdrfieklieh darauf hingewiesen, dab gerade bei der Anaemia pernieiosa im 
Rfiekenmark spongi6se Herde vorhanden sind (Myelosis funieularis), die den spon- 
gi6sen Herden des GroBhirn~ bei der W.-P. stark gleiehen. 

Das Pankreas ersehien bei der Sektion in beiden F/~llen intakt. Die histologisehe 
Untersuchung ergab m/~Bige interaein/~re Bindegewebsvermehrung und in den 
Drtisenzellen sehr viele scharlaeh-positive, mehr oder minder feine K6rnehen. Diese 
waren in den Zellen der Langerhansschen Inseln im ersten Falle reietflieh, im zweiten 
nur zerstreut enthalten. Uberdies fanden sieh der Gr6Be je einer Pankreasend- 
kammer entspreehende, mit Detritus geffillte homogene Gebiete, ohne angrenzende 
Reaktion (wahrsoheinlieh postmortale Ver/~nderung). Ober das Pankreas liegen 
in der Wilson-Literatur sp~rliche Aufzeichnungen vor. Liithy erw~hnt es in seiner 
1932 ersehienenen sehr griindlichen Arbeit fiberh~upt nieht. Aus dem Schrifttum 
konnte ieh die naehfolgenden Daten zusammenstellen. Makroskopisehe Veriinde- 
rungen: Pankreassklerose mit nekrotisehen Herden (Lhermitte), auff~llende Ver- 
gr6Berung (Anton) und Derbheit des Pankreas (Fall 4 von Barnes-Hurst), ver- 
gr6Berte und entziindliehe Lymphdrfisen ]/~ngs der Bauehspeieheldrfise (SchalteT~- 
b~und). Histologisehe Veriinderungen: Naeh Kubitz-Stiimmler viele Langerhanssche 
Inseln, in den Epithelzellen st/~rkerer Fettgehalt; naeh Gel[drear (Fall 3) in dem 
ungemein harten und z/~hen Pankreas interacin/~re Bindegewebsvermehrung, naeh 
Werthemann sklerotisehe Lymphdrfisen um das Pankreas herum, im Pankreas 
weder Sklerose noch Entzfindung, ,,stellenweise deutlich fettdurchwaehsen", 
in den Aeinuszellen reichlicher Eisengehalt. Westphal-Sioli und Ramsay-Hunt 
fanden histologiseh, Barnes-Hurst im Fall 1 makroskopisch normale Verh~ltnisse. 

Wie wir sehen, kommen unter diesen wenigen F/~llen mehr positive als negative 
F/ille vor. Bezfiglieh der Bedeutung der Pankreasver/~nderungen sind wit auf 
bloBes tterumtasten angewiesen. Es gibt jedenfalls einige Daten, aus denen man 
darauf schlieBen kann, dab das Pankreas in der Reihe der pathologisehen Geseheh- 
nisse m6glicherweise eine gewisse Rolle spielt. In einer meiner Arbeiten habe ich 
Borbergs Beobachtung erw/~hnt, naeh welcher bei dem mit Lebermetastasen einher- 
gehenden Pankreaseareinom funikul/~re Myelose und Linsenkernel~veichung zustande 
kam. Bal5 dachte in einem Falle yon Mye]itis funieularis daran, dab die schweren 
Nervensystemsver/~nderungen eventuell durch das Ubertreten der Pankreaslipase 
ins Blut verursaeht worden waren. Well und Crandall vermochten dureh Unter- 
bindung der Galle und der Pankreasg/~nge im Blute solehe Stoffe hervorzurufen, 
,,die im Reagensglasversueh zerst6rend auf Rattenrfickenmark einwirken". Die 
Frage erseheint uns aber dureh diese Arbeiten keineswegs gekl/~rt zu sein und weitere 
systematisehe Untersuchungen mfissen abgewartet werden, um die Bedeutung der 
Pankreas-Ver/inderungen einsch/~tzen zu kSnnen. 

Die 2r wiesen in unseren F/~llen geringffigige krankhafte Ver/~nde- 
rungen auf. Im ersten Falle bestand ehronisehe Nephritis (mit interstitieller 
Entzfindung und hyalinen Glomeruli), im zweiten inselartige Verfettung. In der 
Literatur babe ich in 14 F/~llen Aufzeichnungen fiber die Nieren gefunden. Darunter 
ersehienen sie 3real bei alleiniger Makrountersuchung intakt (Fanielle, Pines, 
Schneider) ; in allen fibrigen Fallen waren mehr oder minder schwere Vergnderungen 
zu beobachten. Es kamen vor: Lipoidnephrose (v. Braunmiihl, Westphal-Sioli), 
trfibe Sehwellung der Rinde (Rauh-Uchimura, Fall 2 yon .Barnes-Hurst, Schi~tte), 
Hypergmie (Rotter, Westphal, Demole- Redalig) , chronische Nephritis ( Lhermitte) , 
interstitielle Nephritis (Fall 3 yon Gel[drear) sowie narbige Entartung der atrophierten 
Rindensubstanz (Ramsay-Hunt). 

Nebennieren. In nnserem ersten Falle waren sie auffallend atrophisch mid 
enthielten bedeutend mehr Lipoid als im zweiten (aueh die Lipoidverteilung war 
abweichend). Im Falle yon Westphal-Sioli war die Nebenniere ebenfalls schmal, 
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mit  m~Bigem Lipoidgehalt, wogegen im Falls yon Demole-Redalig eine breite 
glomeruli~re und faszikul~re Sehicht mit  reichlichem Lipoidgehalt vorlag. Ramsay. 
Hunt fanden in der linken blebenniere sine Cysts, ferner (~leg~re congestion. La 
substance corticale montre des zones altern~es de eellules ps 

Endokrine Organs. Diesbeziiglich finder sieh eine literarische ZusammensteHung 
von L~thy fiber die Funktionsst6rungen der Ovarien und Hoden (Amenorrh6e, 
Itypogenitalismus). Wir k6nnen seine Daten dureh Kubitz-Stgmmlers Beobaehtung 
ergiinzen, wonach bei dem 25j~hrigen Madchen ein pri~klimakterisches Bfld zu sehen 
war (viel Bindegewebe, Vcrminderung der Follikelzahl, viele Corpora candieantia). 
Demgegenfiber zeigte der Eierstock in unserem Falle 2 keine wesentlichen Ver- 
i~nderungen. Die Schilddri~se erwies sich in unseren beiden F~llen histologiseh als 
intakt. Schi~.tte sowie K6rnyey ~anden sine makroskopisch normale, Miskolczy eine 
verkleinerte, Thomalla eine vergrSBerte Schilddriise; Li~thy beschrieb eine Struma 
nodosa colloides. In  den Fallen yon Westphal-Sioli und Kubitz-Stiimmler war die 
Schilddrfise histologisch intakt;  dagegen fanden Ramsay-Hunt eine alte Kolloid- 
struma mit Adenomen und Gei/3mar Follikelvermehrung. Souques und Crouzon- 
Bertrand beriehten im ersten Stadium des ]dinischen Krankheitsverlaufes fiber 
Schflddrtiseninsuffizienz. Kubitz-Stgmmler beobachteten in der ttypophyse hoeh- 
gradige Eosinophile. Demnaeh hat  man - -  obgleieh das endokrine System keine 
regelmaisigen Veranderungen aufweist - -  in einem gewissen Tells der Falle zweifellos 
pathologische Erseheinungen gelunden. 

Magendarmkanal. Dartiber refit yon neuem Li~thy wertvolle Daten mit. Er halt 
die im Schrifttum niedergelegten Magenver~nderungen (Lhermitte, Fleiseher usw.) 
ffir Folgeerscheinungen der Lebercirrhose und lehnt die Meinung yon Lhermitte und 
Muncie ab, ,,die darin eine primare oder gar ~tiologisch bedeutsame Erscheinung 
erblicken". Beztiglich des Darmes steht er auf dem Standpunkt, dab die Ver~nde- 
rungen zwar nicht selten vorkommen, doch auch nicht genfigend konstant sind, um 
die Bostroemsche Theorie bestatigen zu kSnnen (wonach n~mlich die Darmerkran- 
kung lorim~r ware). Seine weiteren Gegengrfinde sind: de Lisi hat den Magen- 
darmtrakt histologisch ffir normal befunden; die in der Literatur afigeffihrten Ver- 
~nderungen (hamorrhagisehe Geschwiire und Schleimhautblutungen) sind zum Tell 
so beschaffen, daiS ihre Abh~ngigkeit yon der Lebercirrhose wahrseheinlieh ist. 
Li~thys Arguments hinsichtlich der ttaufigkeit der Veranderungen: Bostroem land 
1922 unter den damals bekannten 30 W.-P.-F~,llen 14real Hinweise auf Darm- 
erkrankung. Seitdem gibt es sine ganze l%eihe der Fi~lle mit  klinischen und ana- 
tomisehen Darmerkrankungen (Demole-Redalid, Siemerling.Olo/f, Had]ield, Bri'eckner, 
Sehemmel, Pines, K6rnyey, Barnes.Hurst, Fanielle-Neujeau, v. Braunmi~hls Fall 2). 
Auch Kehrer wollte in dem yon ihm mit  so seharfem Blick aufgestellten Krankheits- 
bfld, dem ,,Abdominal-Wilson" gerade die in der Anamnese vorkommenden ab- 
dominalen Erseheinungen nachdrfieklieh hervorheben. Er ffihrt zugleich aueh die 
Falls yon D'Abundo und Ostertag (,,Darmgril0pe"), ferner yon Gowers-Wilson und 
Ormerod (,,typhoides Fieber") an. 

Was den negativen histologischen Belund anbelangt, so stehen dem de Lisischen 
Fall die Falle mit positivem Sektions- bzw. histologischem Befund (Demole.Redalid, 
Bri~ckner, K6rnyey, Pines) gegeniiber, deren Zahl meine Untersuchungen um 
2 F~lle vermehren. Es sei besonders au] die histologisehe Untersuchung des DiJc- 
darmes in unserem Fall 2 verwiesen, welehe in der Tunica propria der Schleimhaut 
das Vorhandensein von Exsudatzellen und mit der Versilberungsmethode yon Foot 
bzw. Pap, /ernst mit der Mallory-Fiirbung die Verdickung bzw. dis Vermehrung 
des argentophilen J~etzwer]ces erwiesen hat (Colitis ehroniea). Was sehlieiSlich 
Li~thys drittes Argument betrffft, dait n~mlich die Darmveri~nderungen wahrsehein- 
lieh durch die Lebercirrhose bedingt sind, so bin ich diesbezfiglich der Meinung, da~ 
wir - -  selbst wenn wir dies zugeben - -  nicht wissen k6nnen, was ffir sine Rfick~ 
wirkung diese ,,konsekutiven" Ver~nderungen auf die Leber ausfiben; vie]leieht 
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wird das Krankheitsbild der W.-P. letzten Endes gerade durch die eigenartige Ver- 
knfipfung der Veranderungen erzeugt. Li~thy selbst halt es aber fiir m6glich, dab 
,,die noch unfaBbaren Stoffwechseltoxine, die bei Wilson postuliert werden mtissen, 
bei ihrer Passage durch den Dickdarm die Schleimhaut schadigen". 

Bei der ~bersicht der inneren Organver/~nderungen der W.-P. zeigt 
sich, dab es kaum ein Organ gibt, welches mehr oder minder oder fallweise 
weehselnd keine krankhaften Ver~nderungen aufweisen wfirde. Diese 
sind bei keinem Organ so beschaffen, dab man mit Sieherheit behaupten 
kSnnte : Dieses oder jenes Organ sei die Quelle des die Hirnver/tnderungen 
erzeugenden toxischen Stoffes. Die Beurteilung wird besonders dadurch 
erschwert, dat] es nicht m5glieh ist, den konstanten Charakter oder dis 
Sehwere der Vers zu beurteilen, weft die iiberwiegende Mehr- 
zahl der Forseher nur die Leber  allein untersucht hat. Solange uns keine 
systematisehen, makro- und mikroskopischen Untersuchungen fiber 
s~mtliche innere Organe zur Verffigung stehen, miissen wir uns mit ]ener 
Wahrscheinlichlceits]eststellung begniigen, wonach zum Zustande]commsn 
der W.-P. die Lebercirrhose nicht hinreicht, sondern es ist iiberdies die Er- 
kranlcung anderer Organe, vielleicht ganzer Organlcomplexe er]orderlich. 
Diese Annahme scheint durch die klinischen und anatomischen Daten 
fiber Milz, Pankreas, Darm usw., ferner durch die wichtigen experime n- 
tellen Untersuchungen yon Bal6 und Korpdssy eine Best/~figung zu 
finden. Nach den letztgenannten verschwanden die toxisehen Symptome 
klinisch bei den mit Fleiseh geffitterten Ecksehen Fistelhunden (in deren 
Striatum histologisch encephalitische Erscheinungen nachweisbar waren) 
nach Aussetzen der Fleischverfiitterung. Die Verfasser schlielten daraus, 
dab ,,die Encephalitis durch die Ecksche Fistel und die Fleischern/~hrung 
bzw. durch die damit einhergehenden intermedi/~ren StoffwechselstSrungen 
verursacht wird." Auch Kirschbaum land im Nervenparenchym eine 
lebhafte Reakt~on in solchen F~llen, wo ,,eine intestinale Sch~digung 
gleiehzeitig mitbestanden hat (Leberarterienunterbindungshund 2, Eclc- 
scher Fistelhund 1)." 

Der konstant vorgefundene corneale Pigmentring und die hs 
beobachtete Pigmentation der Haut  bzw. der inneren Organe der W.-P. 
(Holloway, Striimpell, SSderberg, Bostroem, Hall, Bielschowsky-Hcdler- 
vorden, Liithy, Mis]colczy) scheinen ebenfalls darauf hinzuweisen, dal] 
bei dieser Krankheit  irgendeine intermedi~re StoffwechselstSrung vorliegt. 

Zus~mm6nfctssung. Der die Hirnver/~nderungen der W.-P. bewirkende 
toxische Stoff stammt vermutlich nieht vom Befallensein eines einzelnen 
Organs (z. B. Leber), sondern yon der gleiehzeitigen Erkrankung bzw. 
FunktionstSrung zahlreicher innerer Organe bzw. Organsysteme (Milz, 
Darm, Pankreas, Endokrine, Drfisen, h~mopoetisehes System). An 
der Hand der histologischen Untersuchungen der inneren Organe gelang 
ieh also letzten Endes zu derselben Konklusion wie Liithy, der eine unbe- 
kannte pathologische Ver/~nderung des intermedi/~ren Stoffwechsels 
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annimmt, oder wie RSssle und v. BraunmieTd, die eine chemische,MilL 
bildung des Stoffwechsels voraussetzen. 

I I .  

Da ich in der Leber und in den fibrigen inneren Organen der beiden 
F/~lle yon W.-P. in ungef/~rbten Pr/~paraten br/~unlieh-sehwarze Pigment- 
kSrnchen und in den Leberzellen bei der Npielmeyersehen F~rbung sehwarz 
gel~rbte K6rnchen gefunden hatte, setzte ieh mir die genaue histo- 
chemisehe Untersuehung dieser Substanzen zum Ziele. Dazu bewog reich 
fiberdies aueh der Umstand, dal~ es - -  wie wir gesehen haben - -  auf 
Grund der jiingsten Forsehungen wahrscheinlieh ist, dag die W.-P. als 
eine Stoffweehselkrankheit angesehen werden mul3. So w~re begreiflicher- 
weise zumindest eine ann/~hernde Definition der intermedi~ren Stoff- 
weehselprodukte yon groBer Bedeutung. Nach den Untersuehungen 
yon Kaufman~-Lehman~, Kutschera-Aichberge~ und Ar~dt beruht zwar 
die I-Iistochcmie auf sehr schwankender Basis, doch kann wegen der 
Bedeutung der Frage auch ein geringer Erfolg yon grol3em Wert sein. 

Zweeks Erggnzung des Unt~ersuchungsmaterials ftige ich die Beschreibung der 
Leber eines meiner ~r lgngerer Zcit mitge~eilten Fglle yon W.-P. hinzu 1, die zu- 
sammengefaBt folgendermM)en lautet: Sehwere atrophisehe Lebercirrhose mit 
typischer Bindegewebsvergnderung (Infiltration, GMlengangswucherung) und 
inselartiger Verfettung der Leberzellen. Das histologische Bild stimmt im wesent- 
lichen mit dem ersten Falle der vorliegenden Arbeit iiberein (ein Tell der verfetteten 
Inseln gibt mit Spielmeyerscher Fi~rbung ebenfalls positive Reaktion), mit dem 
Unterschiede, dab die Regenerationserscheinungen hier vielleicht noeh ausge- 
sprochener sind (zweikernige Leberzellen, direkte Kernteilungen). Ira naehfolgen- 
den werde ich die Leber dieses Falles unter Nr. 3 besprechen. In den ersten 2 F/~llen 
babe ich die Lipoiduntersuchungen auger anf die Leber auf s~mtliche Organe aus- 
gedehnt, bei denen ich mit Scharlachf~rbung positives Resultat gewonnen habe 
(Pankreas, Niere, Nebenniere). Im Fall 3 lieg sich nur die Untcrsuchung der Leber 
erm6glichen. 

a) U~gef~irbte Priiparate. In  den Leberzellen der F/~lle 1 und 3 wird 
ein Tell der kleineren und gr6Geren Vakuolen dutch feine nadel- oder 
pinseli6rmige br~unliehsehwarze Pigmentdrtisen eingenommen. Von den 
Vakuolen unabhgngig sind in den Leber- und Kupffersehen Zellen aller 
3 Fglle sowie in Pankreas, Niere und Nebenniere yon Fall 1 und 2 in 
diffuser Verteilung ieine liehtbrechende bri~unliehsehwarze Pigment- 
k6rnehen vorhanden. All diese K6rnehen 16sen sieh restlos bei Behand- 
lung mit dem Kardasevitschsehen Verfahren. Da naeh der Huecksehen 
Tabelle Malariapigment und Melanin ausgesehlossen werden k6nnen (die 
K6rnehen 16sen sieh weder in alkoholhMtigen S~urel6sungen und S~uren 
n o &  in fettl6senden Mitteln;, sic 16sen sieh in n/10 Natronlauge), sind 
die Pigmentk6rnehen als Formalinioigment zu ]0etrachten. 

b) Fiirbemethode~ (s. die Tabeile). Aus der Tabelle ergeben sieh folgende 
l)aten: 1. Iri der Leber sirtd zweierlei: Lil0oidk6rnehen~ a) Seh,r fei~ 

i Le'hoczlcy, T. V.': Arch. f. Psyehiatr.~ 9~., 
A r c h l y  ffir P sych ia t r i e .  13d. 102. 5 3 a  
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~ j , k S r ~ t ~  (s. Abb. I u. 2), die auf Orund ihrer Unl6sbarkeig in sgmt- 
lichen fettl6senden Mitteln (Xylol, warmes Chloroform, 96 %igen Alkohol 

F J ; 

W t  " " ~ 

A b b .  1. J0"~]] 1. L e b e r .  T~trnbullsche E i s e t t r e a k t i o n .  l [?bers ichtsbl ]d .  I n  d e n  L(~bel'zellen 
Silll~ f e i n e  E i s e n k g r n c h e n r e i h e n  m[ sehen. 

f~  

Abb. 2. FMI I. Leber.  Turnbt~,llsohe Eisenreakt ion .  Immers ion .  Ant  J~ande tier Leber-  
zellen f inden sich feine, DarMlelmosaikart ig  g 'eordnete ICSrnehenreihen in ioolygonaler 

Ver t e ihmg .  

usw.) und in Aceton sowie an der Hand der Fgrbungsreaktionen allem 
Anscheine nach Phosphatide enthalten, b) Grobk6r~iges Lipoid (siehe 
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Abb. 3 u. 4~). Obgleich es sich in den genannten L6sungsmitteln 16st, ergibt 
es dieselbe F~rbungsreaktion wie das feinkSrnige. Die LSsungsverh~ltnisse 
stimmen zwar miteinander nicht iiberein, aber es sind dennoeh auf 
Grund der F/~rbungsreaktion aueh hier im Fettgemisch Phosphatide 
(in erster l~eihe Lecithin) anzunehmen. Darauf weist vor Mlem die 

k b b .  3. Fall  1. Leber.  Schar l ach-H~mat0xy l in  (Herxheimer). I n  d er  Nachbarschaf t  der 
Vena centralis  (V) sind die :Leberzellen m i t  g roben  Fet t t ro!ofen vo l lgeph~pi t ,  die ~nehr 
I)eripherischen Leberzel len en tha l t en  feine I~:Srnchenreihen /~hfilich geordne t  als a n  Abb. 1 

m~4 2 zu  sehen. 

positive Smith-Dietrichschc Reaktion bin, worfiber Kaufmann und Leh- 
mann folgendes schreiben: ,,Positive Schwarzf~rbung fanden wit nur 
bei Fettgemischen, i n  denen:Leeithin vorhanden war (yon 26 gepriiften 
F~llen 13ram positiv)". E s  l~l~t sich nicht erklaren, weshalb die 
LSsungsreaktion trotz gleieher F~rbung versehieden ist. MSglicher- 
weise werden die LSsungsverh/~ltnisse dutch die .ira Lipoidgemisch 
befindliehen verschiedenen chemischen Stoife modifiziert. 

2. Das Pankrea8 enth/~lt in beiden F~llen reichlich scharlach-positive 
KSrnchen, die sieh in fett]Ssenden Mitte]n (Aeeton) prompt und voll- 
kommen 15sen. Dies wiirde soweit neutralem Fett  entspreehen. Es 
zeigt sich insofern eine Abweichung, als sich die scharlach-positiven 
KSrnchen im ersten Falle mi t  Sudan nur teilweise, im zweiten iiberhaupt 

53* 
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n ieht  fg~rben. E inen  wei teren Unterseh ied  bedeu te t  es, dab  im Fa l l  1 
mi t  Ni tb lau  sine Blaufs  im Fa l l  2 mi t  SpieImeyer eine posil,ive 
R e a k t i o n  en t s t and .  Da  im Fa l l  1 aueh Anisot ropie  vo rhanden  war,  
I/~gt sieh die Anwesenhei t  einer derar t igen  Choles ter inverbindung an- 
nehmen,  die mi t  Ni lb lausu l fa t  s ine blaue g e a k t i o n  gibt .  Demnaeh  sind 

g r  

: ..... : 4  :i?! 

A b b .  4. F a l l  ! .  Ibobcr. S~gidn~e~der-b'~,rbuag'. Z e i g t  i m  w e s o n t l i c h e n  d a s s e l b c  ~Is A b b .  3, 
An den beiden Abbilchmgen sJehtbare Vena centralis ist dieselbe, da die aufeinander- 

folgenden (1efriersehnitte Jn der tXeihe nach fiir F~rbung benatzt wuraen. 

in den beiden Bauchspeieheldr i isen in f/~rberiseher Beziehung vonein- 
ander  abweiehel~de, h ins ieht l ieh  ihrer  L6sbarke i t  m i t e inande r  i iberein-  
s t immende  fettS, hnliehe Stoffe en tha l ten .  Auf die Besehaffenhei t  dieser 
Subs tanzen  l~[~t sieh aus den F a r b e n r e a k t i o n e n  n ieht  mi t  Sieherhei t  
sehlieBen. Die L6sungsreak t ionen  entspreehen neut rMem Fe t t ,  was 
nat t i r l ich  die Gegenwar t  von Lipoiden  im engeren Sinne n ieh t  ausschl iegt .  
Es sei bemerk t ,  dal3 die einfaehe fe t t ige  Degenera t ion  des Pankreas  
s ine seltene Erscheinung ist.  I m  Sehr i f t tum wird  sis im Ansehlu6 an  
Phosphorverg i f tung  und  Diabetes  angefi ihr t  (Kauf~ann). 

3. In  den Epi the lze l len  der Niere, sind auf Grund  der LSsungs- und  
f ' /~rbungsreakt ionen Neu t ra l f e t t  und  Spidmeysrsehe Fg, rbung  ergebende 
Lipoide  vorhanden .  Aul3erdem k a n n  man  im Fa l l  1 an  der H a n d  der  b lauen 
F a r b e n r e a k t i o n  des Ni lb lausul fa tes  und der  sporadiseh vorkommende l l  
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Anisotropie an die beim Panl~'eas des ersten Falles erw~hnten Ver- 
bindungen denken. 

4. Mit der Reaktion der Nebenniere will ich reich nicht befassen, weft 
in der normalen Kontrollnebenniere i~hnliche. Fi~rbungs- und LSsnngs- 
verh~ltnisse zu finden waren. 

Wie wit sehen, sind. die Lipoide der untersuchtcn Organe weder in 
fdrberischer Beziehung noch hinsichtlich ihrer LSsbarkeit einheitlich. Im 
allgemeinen l~i[3t sich sagen, daft sic alle solehe Lipoidgemische darstellen, 
in denen mehr oder weniger Neutralfett und ein oder mehrere hehere Lipoide 
vorhanden sin~l. 

Von den F~rbungsreaktionen i s t - -  von den Neutralfett fi~rbenden Mitteln 
abgesehen - -  die Spielmeyersche F~rbung am best~ndigsten; sic liel3 sich 
blol~ im Pankreas- und Nebennierenlipoid des ersten Falles nicht nach- 
weisen. Ich habe die Bedeutung der Spielmeyerschen F~rbung als einer 
Lipoidfgrbung in 2 Mitteilungen cr5rtert. In beiden Arbeiten bin ich 
auf Grund meines Untersuchungsmaterials zum SchluB gekommen, dal~ 
das Resultat der Spielmeyerschen Reaktion mit dem der Smith-Dietrich- 
schen Fi~rbung fibereinstimmt. Die Identitiit der beiden Reaktionen 
wird durch das vorliegende Material nicht gestiitzt, denn die Smith- 
Di~trichsche F~rbung war nur in der Leber positiv und auch dort blol~ 
bei 600 C. Dementsprcchend w~re also die Smith-Dietrichsche F ~ b u n g  
eine spezifischere Reaktion als die Spielmeyersche, worauf fibrigens auch 
die Untersuchungen yon Kutschera-Aichbergen hinweisen. 

Was fiir Lipoidsubstanzen werden mit der Spielmeyerschen Methode 
gef~rbt ? Nach Kutschera-Aichbergen sind ()]s~ure, Lecithin und 01ss 
Chotesterin stark positiv, Palmitinss Cholesterin-Stearins~ure und 
Cholesterin-Palmitins~ure schwach positiv. Darunter habe ich das reine 
Lecithin (tierisches und pflanzliehes Merc]csches Lecithin), die 01s~ure 
und das (~ls~ure-Leeithingemisch selbst nachgepriift und diese mit 
Spielmeyerscher F~rbung ebenfalls ffir stark positiv befundcn (das 
kontrollhalber angewandte FlieBpapier gab negative Reaktion). Die 
Spielmeyer-positive Substanz entspricht somit keinem einheitliche~ ehemi- 
schen Stoff; bei grfindlicherem Studium der Reaktion wird es sicherlich 
gelingen, mehrere Komponenten des Gemisches zu ermitteln. Meinez 
Erachtens wiire es aber bereits auf Grund unserer heutigen Kenutnisse 
begriindet, diese Fiirbemethode, die bisher hauptsgchlich als Marlcscheidung~- 
f~rbung galt, als eine allgemei~ orientierende Lipoidrealction in die all- 
tggliche histologische Technilc einzufi~hren, was in Anbetracht der raschen 
und leichten Ausffihrung der Reaktion besonders angebracht erscheint. 
Es w~re am zweckentsprechendsten, die Reaktion als ,,lecithinoide oder 
lecithinartige" Reaktion und den dadurch nachgewiesenen nicht einheit- 
lichen chemischen Stoff nach Schaffers alter Benennung als ,,Leeithinoid" 
zu bezeichnen. Demnach wiire die lecithinoide Reaktion als eine rein 
orientierende Gruppenreaktion zu betrachten. Bezweekt man sodann 

A r c h l y  f f i r  P s y c h i a t r i c .  B d .  102. 53a 
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Organe Scharlach R (Herxheimer) 40%ig. Sa4an Nilblausulfat Schultz 

Leber 

Pankreas 

Niere 

~Teben- 
niere 

Fall 1: 
a) Di/]us sehr feine KSrn- 
chenreihen im Zentrum 
oder am Rande der Leber- 
zellen, b) Inselartig grS- 

bere Tropfen. 
Fall 2 und 3: 

Dasselbe wie Fall  l ;  im 
Fall  2 finden sich die grS- 
beren Tropfen (b) nicht 
nur inselartig, sondern 

auch diffus 

Fall 1: 
Die Drfisenzellen sind voll- 
gepfropft mit  feinen roten 
KSrnehen, die auch in den 
Zellen derLangerhansschen 
Inseln reiehlich vorhanden 
sind. Im Bindegewebe nur 

vereinzelte KOrnehen 
Fall 2: 

Dasselbe wie Fal l  1, doeh 
sind die KSrnchen in den 
Zellen der Langerhans- 
sehen Inseln nur in Spu- 

ren zu sehen 

Fall 1: 
In den Epithelzellen der 
Tubuli contorti inselartig 
angeordnete feine rote 
K5rnehen in geringer An- 

zahl 
Fall 2: 

In  denselben Elementen 
in reichlieher inselartiger 

Verteilung 

Fall  1: 
Wenige rote KOrnehen in 
der Zona glomerulosa, 

massenha/te in der Zona 
fascieularis und reticularis 

Fall 2: 
In  der Zona glomerulosa 

und fascicularis rote 
KOrnchen in reichlicher 
inselartiger Verteilung; in 
der Zona reticularis sind 
kaum welehe vorhanden 

Fall 1, 2 
und 3: 

Dasselbe 
wie bei der 
Scharlach- 

f~rbung 

Fall 1: 
In den Drfi- 

senzellen 
inselartig 

wenige, feine, 
rote KSrn- 

chen 
Fall 2: 
~Tegativ 

Fall 1: 
Negativ 
Fall 2: 

Dasselbe 
wie bei der 
Seharlaeh - 

f/~rbung 

Fall I u n d  2: 
Dasselbe 

wie bei der 
Scharlach- 

f~rbung 

Fall 1, 2 und 3: 
Dasselbe wie bei der 

Scharlachfarbung. 
Farbton: a) Die feinen 

KSrnchen sind im 
Tall 1 bl/tulichgrfin, 
im Fall 2 violettblau, 
im Tall 3 dunkelblau. 
b) Im Fall 1 sind sie 
in 2/a-Teil violettblau, 
in den F/~llen 2 und 3 

rosenrot 

Fall 1: 
Dasselbe wie bei der 

Scharlachf/~rbung 
(blaue KSrnchen!) 

Fall 2: ~Negativ 

Fall 1: 
Dasselbe wie bei der 

Scharlachf/irbung 
(Farbton:  blau) 

Fall 2: 
Dasselbe wie bei der 

Scharlachfarbung 
(Farbton: rosenrot) 

Fall I :  
In der Zona glomeru- 

losa fleckig blaue 
Kornchen; sonst viele 

rote KSrnchen 
Fall 2: 

Dasselbe wie bei der 
Scharlachf~rbung 

(Farbton: rot, stellen- 
weise blau) 

Fall I u n d  2: 
Negativ 

Fall 1 und 2 
Negativ 

Fall I u n d  ' 
Negativ 

Fall 1: 
In allen drei 

Sehichten 
fleckig 

positive 
Reaktion 
Fall 2: 

Stark posi- 
tive Reak- 

tion, in der- 
selbenVertei- 
lung wie bei 
der Schar- 

lachf~rbung 
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Smith-Dietrich 

Fall 1 
und 2: 
Negativ 

Fall 1 
und 2: 

Negativ 

a) be i  37 ~ b)  be i  60 ~ 

Fall 1, 2 Fall 1: 
und 3: a) Die feinen 

Negativ KSrnchenreihen 
sind positiv 

(s. Scharlach- 
fi~rbung). 

b)Die groi]enTrop- 
fen sind positiv 

Fall 2: 
a) Positiv. 
b) Inselartig 

positiv 
Fall 3: 

a) Negativ. 
b) In a/4-Teit 

positiv 

Fall 1 Fall  1 und 2: 
und 2: Negativ 
Negativ 

Fall 1 Fall  1 und 2: 
und 2: Negativ 
Negativ 

Fall 1 Fall 1: 
und 2: In samtlichen 
Stellen- Schiehten sehr 
weise viele schwarze 

rauch- K6rnchen (posi- 
graue i rive Reaktion) 

Farbung ! Fall 2 :  
I Besonders in der 
Zona glomerulosa, 
vereinzelt in der, 

:Zona fascicularis 
stellenweise stark 

I positiv 
i 

Spielmeyer 

Fall 1 und 3: 
Dasselbe wie bei der 

Schar]achf~rbung 
Fall 2: 

Die KMfte der gro- 
ben Tropfen ist ne- 
gativ, 1/4-Tel] ist 

massiv positiv, 
1/4-Tell am Rande 

positiv 

Fall 1: Negativ 
Fall  2: 

Die Drfisenzellen 
und die Zellen der 

Langerhanssehen 
Inseln enthalten 
reichlich, h~ufig 
feine schwarze 

KSrnchen 

Fall 1: 
In den Epithelzellen 
der Tubuli contorti 
inselartig, reiehlich, 

h~ufig feine 
schwarze K6rnchen 

Fall 2: 
Dasselbe wie bei der 

Sch~rlaehf~rbung 
(Farbton: sehwarz) 

Fall 1: Negativ 
Fall 2: 

Positive Reaktion; 
Verteilung wie bei 

der Seharlach- 
f~rbung 

Ciaccio 

Fall 1: 
a) Schwaeh 

positiv, 
b) Ein Tell 

positiv 
Fall 2: 

Vereinze]te 
~rol~eTropfen 

positiv 
F a l l  3: 
Inselartig 

positiv 

Fall I und 2: 
Negativ 

Fall I und 2: 
Negativ 

Fall 1: 
In der Zona 
glomerulosa 

fleekig 
positive 

Reaktion 
Fall 2: 
Negativ 

Turnbull 

Fall 1: 
a) Die Ieinen 
K6rnchen- 
reihen sind 

positiv. 
b) Ein Teil 
der grolten 
Tropfen ist 

positiv 
Fall 2: 

a) Positiv 
b) Negativ 

Fall I und 2: 
Negativ 

Fall i und 2: 
Negativ 

Fall I und 2: 
Negativ 
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innerhalb der Gruppe eine feinere Unterscheidung, so mnB man die 
Smith-Dietrichsche Reakt ion (bei 60~ ausffihren, deren Positivit/it 
fiir die Gegenwart  yon Phosphat iden  (Lecithin) spricht. 

Zusammenfassung. 

1. Die Leber, das Pankreas,  die Nieren und  Nebennieren der beiden 
Fi~lle yon W.-P. und  die Leber eines dr i t ten FMles enthielten Lipoid- 
gemische, in denen mehr  oder weniger Neutra l fe t t  und ein oder mehrere 
h6here Lipoide vorh~nden waren. 

2. Es hat  sich in den inneren Organen (mit Ausnahme des Pankreas  
im Fall 1) positive Leeithinoid- und in der Leber positive Smith-Dietrich. 
sche Reakt ion ergeben. 

3. Auf Grund dieser Untersuehungen kann  behaupte t  werden, dab 
eine ausgedehnte Organerkrankung bei W.-P. auch histochemisch be- 
wiesen erscheint. 

Schlullbetrachtung. 

An der H a n d  der Li tera tur  sowie eigener histologische~lZntersuchungen 
kann  festgestellt werden, dal~ bei der W.-P. die Dysfunkt ion  ganzer 

�9 Organkomplexe vorliegt und  dab das aus dieser Dysfunkt ion  herrfihrendes 
Toxin die konsekut iven Hirnver/ inderungen verursacht.  

Die Lipoiduntersuchungen der inneren Organe ergaben ~hnliche 
Lipoidgemische, wie ich sic in 3 F/~llen yon  akuter  gelber Leberatrophie 
und in 2 Ffi, llen yon Lebereirrhose in der Leber vorgefunden habe. Oem- 
zufolge besitzt die Wilso~-Leber nicht  nur  histologisch, sondern auch 
histochemisch keine spezifische Eigenschaften.  

Es mug  weiteren Forschungen vorbehal ten bleiben, nicht  nu t  durch 
Lebeffunktionspriffung der lebenden W.-P. -Kranken (wie das bis jetzt  
geschah), sondern auch durch umfassende Stoffwechseluntersuchtmgen, 
ferner durch ansgedehnte histochemische und besonders chemische 
Untersuchungen der inneren Org~ne dem Problem der Pathogenese 
niiher zu riicken. 
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