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(Eingegangen am 25. Januar 1957) 

Durch  eine Reihe  yon  A r b e i t e n  wurde  in l e t z t e r  Zei t  d ie  Aufmerksam-  
keit auf die erstmals yon BE~EKE erwghnte und yon K~A~BE aus- 

ffihrlich beschr iebene  Sonder fo rm der  diffusen Sklerosen gelenkt ,  bei  de r  
de r  Entmarkungsproze l~  m i t  dem A u f t r e t e n  ungewShnl ich  grol~er, ab-  
ge runde te r ,  v ie]kerniger  Zellen, der  sogenannten  Globoidzel len  (GREE~- 
FIELD) v e r b u n d e n  is t  (BLACKWOOD U. CUMINGS, H~B~ER U. HALLER- 
VO~DE~, VA~ GEHUC~TE~, sowie SWAM~LE~). Re in  v o m  His tochemischen  
her  h a t  sich DIEZEL m i t  dieser  F o r m  befal~t, wobei  er zu seiner  Unte r -  
suchung je e inen Fa l l  yon  BOXHOF~, STAMMLE~ und  aus unserem I n s t i t u t  
ve rwende t  ha t .  Bei  dem l e t z t e ren  F a l l  h a n d e l t  es sich u m  denselben,  m i t  
dem sich d ie  vor] iegende Un te r suchung  befal~t. D a  die  en t sp reehende  
L i t e r a t u r  in den  genann ten  A r b e i t e n  ausf i ihr l ich z i t ie r t  ist,  kSnnen  wir  
auf  ihre e rneu te  Dars te l lung  verz ichten .  

L Beschreibung des Falles 

1. Klinischer Be/und 
Fall FA 75/54 W.W.  Wn" verdanken die k]inischen Daten dem Chefarzt der 

Kinderklinik des sts Krankenhauses Bayreuth, Herrn Dr. BEck. 
Bei der Au~ahme 5 Monate alter, mannlicher S~ugling. Seit dem 4. Lebens- 

monat APt)etitlosigkeit, Erbrechen und Schlaflosigkeit. AuffaUend viel und unmoti- 
viert geschrien und nicht recht gediehen. Bei der Aufnahme schlechter Ern~hrungs- 
zustand. Geistige Entwicklung stark zuriickgeblieben, Sensorium etwas getriibt. 
Sch~del hydrocephal vergr6Bert. W~hrend der klinischen ]~eobachtung zunehmende 
Muskelrigiditat, die in das Bfld der Decerebrationsstarre iiberging. Es entwickelten 
sich Spasmen, tonische Kri~mpfe, Dysphagie und fortschreitende VerblSdung, 
Opticusatrophie und Lichtstarre der Pupillen. Im Lumballiquor normMe Zellzahlen. 
Nonne- und Pandyreaktionen positiv, Mastixkurve normal. Da das klinische Syn- 
drom einem diffusen, degenerativen I-Lirnprozel~ entsprach, wurde angesichts der 
infausten Prognose ]ediglich sedativ behandelt. Tod mit 8 Monaten und 3 Wochen. 

2. Pathologisch-anatomischer Be]und 
Die Allgemeinsektion wurde ausgeftihrt dutch Herrn Dr. KVDLIC~ Yon der 

Hygienisch-bakteriologischen Untersuchungsstelle des Stadtkrankenhauses I/of/ 
Saale. Der Sektionsbericht lautet: 
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,,Bei ErSffnen der Seh~delhShle fliel~t aus dem Seh~de]inneren reichlich bernstein- 
farbene, klare Fliissigkeit ab. Die harte Hirnhaut ist lest mit dem knSehernen 
Sch~del verw~ehsen. Die vordere Sch~dellfieke ist noeh weir geSffnet. Naeh Ab- 
nehmen des Schadeldaches zeigt sieh, dab die Innenflaehe der harten Hirnhaut yon 
mehreren, teilweise abgehobenen, feinen graubr~unliehen H~utehen bedeek~ isb, die 
in ihrer Gesamtheit als ziemlieh gesehlossene, doeh verhgltnism~13ig leieht zerreiB- 
liehe IIaut die Oberfl~che des Gehirns bedeeken. Zwisehen und in diesen Hgutehen 
finder sieh iiberall die bereits erw~hnte, bernsteinfarbene klare gelbliehe Fliissig]~eit. 
Das Gehirn selbst ist viel ldeiner als der Seh~delraum und zeigt oberfl~chlieh eine 
deutliehe Zeiehnung der Windungen und Falten, die im Bereich des Stirnhirns viel- 
leieht noeh etwas starker ist. Die Windungen sind sehma], die Furchen ziemlich 
breit. Die Konsistenz des Gehirns ist zum Tell sehr welch, zum Tefl auffallend lest. 
Die Sehnerven beiderseits und die Sehnervenkreuzung sind deut]ich verdiekt, fast 
doppelt so dick wie hn Him eines Kindes dieses Alters sonst. Sehnerv und Seh- 
nervenkreuzung sind ziemlich lest, grau-weil~. Die Schnittfl~chen zeigen eine deut- 
fiche Zeiehnung. Die Rinde ist tiber~ll grau, tadellos erhalten und auch die unmittel- 
bar angrenzende wei~e ttirnmasse, besonders die, die in die Hirnwindungen hinein- 
reieht, ist wohlerhalten, well3 und weieh. Gegen des Inhere zu geht jedoeh die weil~e 
HSrnmasse ohne seharfe Grenze in ein graues bis grau-rStliehes Gewebe fiber, des 
viel fester als das iibrige Gehirn und aueh als des Gehirn bei normalen Leichen ist, 
so dal3 man ste]lenweise eine fast knorpelartige Konsistenz zu fasten glaubt. Diese 
grau-rStliehe Masse ist zum Teil streffenfSrmig angeordnet, wobei besonders auf der 
Sehnittfl~ehe der re. Grol3hirnh~lfte das grau-rStliehe Gewebe gegen die Rinde zu 
wie ein Strahlenkranz ausstrahlt. Aueh des Kleinhim is~ ziemlieh derb, doeh zeigt 
die sagittale Schnittfl~che im Groben des deutliehe Bild des Lebensb~umes. 

Histologisch zeigt die Leber keine besonderen Ver~nderungen. Die re. Niere zeigt 
eine besonders herdfSrmig starke entzfindliehe Infiltration, die vor ahem aus zaM- 
reiehen Leukocyten besteht und die sieh sowohl im Mark als auch in der Rinde fin- 
det. An vielen Stellen handelt es sieh um ausgesprochene Abscesse. Im Mark finden 
sich an vielen Stellen reichlieh Leukocyteneylinder, doch ist sowohl in der l~inde 
wie im Mark des ganze Gewebe yon Leukocyten durehsetzt." HerzmuslceI o. B. 
Die Y_n~nge zeigt in allen Bronehien reiehlieh Exsudat und abgeschflferte Epithel- 
zellen. Die W~nd der Bronchien ist vielfach entziindlieh infiltriert. Des Bronchial- 
epithel zeigt an manehen Stellen mehrkernige l~iesenzellen. Die Riesenzellen des 
Bronchialepithels entspreehen denen, die man u. a. bei Masernpneumonie derKinder 
nicht selten beobachten kann. Die Alveolen sind zum Tefl deutlieh bl~sehenfSrmig 
erweitert, mehrfaeh zusammengeflossen. Einzelne Alveolen sind mit serSser Fliissig- 
keR, andere mit abgestol3enen Epithelien und etwas Exsudat effiillt. (EISNER sah 
ebenfalls Riesenzellen in der Lunge und braehte sie in Zusammenhang mit den 
,,nahezu identisehen" Zellen im Hirngewebe.) 

Anhaltspunkte ffir des Vorliegen eines Morbus GAUr fanden sieh nieht. 
])as formolfixierte Gehirn wog bei der Beurteflung in unserem Institut 495 g. 

Zum Sektionsberieht ist die geringe Erweiterung des Ventrikelsystems bei glattem 
Ependym nachzutragen. Die histologische Untersuchung wurde mit den gebr~uch- 
lichen Methoden der l~europathologie ausgeftihrt. Chemisehen Charakter besal3en 
die F~rbungen mit Perjods~ure--Sehiffs Historeagenz naeh HoTcm~iss u. McMA~us, 
die gekoppelte Tetrazoninmreaktion naeh D ~ z ,  die Galloeyaninmethode nach 
E~A~soz~, die Kalkreaktion nach l~Sm~, die Eisenreaktien naeh Go~o~u mit 
Liehtgr[in-Pyronin, tier essigsauren KresylviolettlSsung nach yon Hmsc~ u. 
P ~ ,  mit Sudansehwarz B, Mueicarmin und der Bestschen F~rbung aufGlykogen 
mit entspreehender SpeieheLGegenprobe, scMiel~lieh die Methylenblau-Bindungs- 
reihe naeh lP~SCm-~oE~. 
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Zusammensehau  der mikroskopischen Untersuchungsbefunde.  Die weiBe Sub- 
stanz des GroBhirns ist fast ausnahmslos erheblich entmark~. Nur bei st~rkerer Ver- 
gr6Berung sieht man noeh einzelne diinne Markfasern, die aber auch schon knopf- 
fSrmige Auftreibungen und Perlschnurbfldungen bcsitzen. Die Markfasern verdich- 
ten sieh ein wenig im Bereich der subcorticalen und der U-Fasern, ohne dab man 
abet devon sprechen kSnnte, dai~ sich die U-Fasern deutlich abheben wiirden. Diose 
sind in der Zentralregion etwas besser erhalten als frontal. Auch die intracorticalen 
Markfasern sind an dem Zerfallsproze]~ betefligt: Die Tangentialfaserung ist nahezu 
v611ig zugrunde gegangen. Im Bereich der oberon zwei Rindenschichtcn trifft man 
auf diffus verstreute, locker liegcnde Abbauzellen, deren Inhalt sich mit tti~matoxy- 
lin anf~rbt. Im iibrigen Marklager und in den inneren Rindenschichten, im Mark- 
lager und in den subcorticalen Bezirken liegen nur ganz vereinzelt sudanophile Fett- 
k6rnchenzellen perivascul~r, wghrend man diese in der Molekularschieht der Rinde 
wiederholt auch freiliegend nnd nicht: gef~l~gebunden beoba~hten kann..])as ganze 
Mark ist dagegen iibers~ mit groBen Zellen, deren welter Plasmaleib die Terrakotta- 
farbe der sogenannten ,,Pr~lipoide" besitzt. ~qur im tiefen frontalon Marklager 
kommt ein streffenf6rmiger Bezirk mit sudanophilem Fettabbau vet, der vielleioht 
zum Kielstreffen, beziehungsweise der Umgebung des Seitenventrikels geh6rk Der 
Entmarkung enr eine dichte Fasergliose. 

Beherrsohr wird das Bfld yon der grol~en Zelldichte im ganzen Marklager, aus 
dem sieh bereits bei schwaeher Vergr6Berung sehr zahlroiche, grebe Zellen und Zell- 
haufen herausheben. Bei st~rkerer Vergr6Borung zeigen diese Zellen einen umfang- 
reiehen, meist runden odor ovalen Plasmaleib, an dessen Peripherio - -  seltener aueh 
fiber dem ganzen Zelloib verstreut - -  zahlreiohe Kerne retrofit sind. Neben diesen 
sogenannten Globoidzellen liegen stark vermehrt astroeyt~re und mikrogliSse Zell- 
elemente, deren Plasmaleib moistens gem~stet bzw. gebli~ht erscheint. Man sioht 
nicht selten, dab sich die freiliegenden, mehr odor weniger geschwoilenen Mikroglia- 
zellen aneinanderlagern und ~hnlich wie gem~stete Astrocyten Gliarasen bflden. 
An der Sehwellung des Plasmaleibes nehmon abet nich~ nut die Gliazellon, sondern 
auch oine grebe Zahl der Adventitia]- und Endothelzellen der Gef~l~e ~efl (Abb. 1). 
Die Gof~Be sind h~ufig dicht besetzt yon Globoidzellen (Abb. 2). ttierbei bflden sich 
- -  z. B. in der inneren Kapsel und den Hirnsohenkeln - -  Gef~Bwandinfiltrate, die 
vorwiegend aus rundlichen, einkernigen Epitheloidzcllen bestehen, denen gelegent- 
lich Lymphocyten und Plasmazellen in geringer Zahl beigemengt sind. Zwisehen den 
Epitheloidzollon sieht man bei Sflberimprggnation feinste argyrophfle, zum Tefl aach 
collagene Bindegewebsfasern. Globoidzellen und Gliaprolfferationen beschr~nken 
sich auf die weiBe ttirnsubstanz und lessen die Rinde mit Ausnahme einer schmalen 
~ergangszone in der 6. Schicht frei, obwohl des Markscheidenbild auch bier sehon 
eine Lichtung zeigt. Die Neuro/ibrillen sind weitgehend zugrunde gegangen. Auf dem 
BX~LSC~OWSKu erkennt man nu t  vereinzelt frakturierte nnd aufgetriebene 
Axone. 

Die Nervenzellen der Rinde sind nicht selten disseminier~, kleinherdf6rmig, zum 
Tefl aueh laminar ausgefallen, letzteres vorwiegend in der 2. und 3. Schieht. Dies 
steht im Einklang mi~ dem Vorkommen sudanophfler FettkSrnehenzellen, deren 
Vorkommen sich ungefhhr mit dem der :5~'ervenzellausfallsbezirke deekt. In  diesen 
sieht man aueh St~bchenzellen und andere progressive Gliaformen, w~hrend ent- 
ztindliehe Ver~nderungen fehlen. AuBer den Ausfallsbezirken finder man mannig- 
fattige Sch~digungsformen der Iqervenzellen (iseh~mische Zellver~nderung, Kern- 
pyknoscn, Zellschrumpfungen und die ,,schwere Zellerkrankung" NxSSLS). Nerven- 
zellsehwcllungen und primate Reizungen fehlen. ~qeben den l~indenver~nderungen 
findet sich ein fast vSlliger ~ervenzetlausfall im Sommerschen Sektor und Subi- 
culum des Ammonshornes, in dessen Endblatt und resistenten Wandtefl die Zahl 



Zur formalen Genese der Globoidzellen bei Sklerose vom Typus Krabbe  449  

dcr Nervenzellen s tark  verminder t  ist. Nicht  wenige der erha[tenen Nervenzellen 
sind isch~misch ver~ndert  oder lassen die ,,schwere Ze]lerkrankung" NlSSLS erken- 
nen. Der Nervenzelluntergang wird durch eine lebhafte Gliazellvermehrung gedeck~. 

Abb, 1. An Gefiil3e angelagerte Globoidzellen und geschwollene Gefs PAS-F~rbnng 

Abb, 2. Globoidzellanhi~ufnngen um Gefs PAS-Farbung 

Die zahlreichen sudanophilen FettkSrnchenzellen im grauen Zellband heben die~es 
schar[ yon den demyelinisierten Marlcstreifen ab, die yon pr~glipoidge/i~llten Glia- und 
Globoidzellen i~bersdit sin& I n  den St~mmganglien, besonders im Thalamus und  
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Pallidum ebenso wie im Zahnkern des K]einhirns ausgedehnte Nervenzellunterg~nge 
(~heres  weiter unten). 

Die Markver~nderungen verteilen sicb gleichm~l~ig fiber das Grofi- und Kleinhirn. 
Balken und Tractus opticus sind ebenso betroffen wie die innere Kapsel. Weitgehend 
yon der Entmarkung verschont blieben nut der Tractus mamillo-thalamicus, die 
comissura supramamillaris und das corpus LuYsI, dessert Nervenzellbestand nicht 
geschadigt is~. Das corpus mamillare ist fein SpongiSs aufgelockert: In  seinem Zen- 
trum sieht man Gef~13ektasien und eine starke Gliazellvermehrung, jedoch kaum 
Globoidzellen. Seine Nervenzellen sind erhalten. 

Im occipitalen Marklager nahe der Ventrikelwand und innerhalb des Vicq d'Azur- 
schen Streffens erkennt man neben der fibliehen Entmarkung und dem Auftreten 
yon Globoidzellen dicht liegende Ausf~llungen einer Substanz, die eine deutliche 
Kalkreaktion nach RSm~ gibt, PAs-positiv ist, eine schwache Eisenreaktion nach 
Go~o~Y und eine Affini~t zu tt~matoxylin zeigt. Es handel~ sich um fcine KSrn- 
then und regelrechte Schichtungsk6rper, die eine deutliche Zwiebelschalenstruktur 
besitzen (STA~Z~LE~ beschrieb s kSrnige Niederschl~ge). Die Bahnen im 
BriZcken[u[3, verliingerten Mark und t~i~ckenmark sind yon dem ProzeB ebenso be- 
troffen wie das Grol~hirnmarklager. Nur die Briickenhaube und die Hirnnervenkern- 
gebiete am Boden des 4. Ventrikels sind frei yon Globoidzellen. tthufig sieht man 
diese abet in den Kleinhirnbriicken- und Medullaschenkeln. Innerhalb der Pyra- 
midenbahnen slnd die medialen Abschnitte erweicht. Die Nervenzellen der unteren 
0liven sind nahezu ~rollst~ndig untergegangen. 

Als Fehlbildung mul~ am Rfiekenmark die deutlieb ausgepragte fissura lateralis 
aufgefal~ werden, welche auch yon NEVB~GE~ U. BO~aOFF beschrieben wurde. Man 
sieht haufig plasmareiehe, zweikernige Gliazellen, abet nur selt~n Globoidzellen. 
Die Zahl der Nervenzellen ist etwas reduziert. DieWurzeln sind nicht geseh~digt. 

Neben  der  E n t m ~ r k u n g  und  Gl i~faservermehrung,  die im gesamten  
Groin- und  Kle inh i rn  und  selbst  im Rf i ekenmark  anzutreffen ist,  wi rd  das  
Bi ld  also behe r r seh t  yon  dem V o r k o m m e n  der  v ie lkern igen  Globoid-  
zellen und  der  s t a rken  Gl iaze l l reakt ion .  Entzf ind] iehe  Vers  
~ehlen m i t  A u s n a h m e  einer  ep i the lo idze l la r t igen  R e a k t i o n  an  den  Gef~l~- 
ws  b e s t i m m t e r  Hirnbere iche .  Der  Fa i l  en t sp r i ch t  also der  e rs tmals  
vo~ BENEKE erw/~hnten und  yon  K ~ a ~ E  beschr iebenen  und  naeh  ibm 
b e n a n n t e n  infan t i len  degene ra t iven  Hirnsk]erose.  Das  V o r k o m m e n  der  
Globoidze]len is t  p a t h o g n o m e n i s c h  fiir diesen E r k r a n k u n g s t y p .  Von den  
prozel~typisehen Markve r s  abzuheben  sin4 die P a r e n c h y m -  
sch/~digungen. W i r  sehen disseminier te ,  k le inherdfSrmige  und  lamin~re  
Nervenze l luus~ l l e  in de r  Grol~hirnrinde, dem Ammonshorn ,  T h a l a m u s  
un4  Pa l l idum,  Zahnke rn  unct den  un te ren  Oliven. Dieses Schs 
m u s t e r  is t  - -  m i t  A u s n a h m e  der  Pa l l i4umschs  - -  so charak-  
ter is t i sch,  dal~ k a u m  ein Zweffel bes tehen  kann,  dal3 es sich um Kramp/-  
sch~iden im Sinne yon  S~XEL~Eu U. SC~OLZ h~ndel t .  I h r  Ausmaf5 is t  
du rch  die  H~uf igkei t  der  A n ~ ] l e  und  das  geringe Al te r  des K indes  zu 
erk]/~ren, in dem sich erfahrungsgem~l~ die K r s  besonders  ungiin-  
st ig auswirken.  E igenar t ig  ist,  dal~ in den k rampIgesch~d ig ten  Gebie ten  
sudanophi le  Fe t tkSrnehenze] len  vo rkommen ,  w~hrend im fibrigen Ge- 
h i rn  nur  die t e r r a k o t t a f a r b e n e n  sogenannten  Prs anzutreffen sind, 
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auf deren Natur  bei Besprechung der histochemischen Untersuchungea 
eingegangen werden so]]. Da GS unwahrscheinlich ist, dal] in diesen yon 
Krampfsch/~den betroffenen Gebieten die Myelinzusammensetzung night 
so abnorm ist wie ira Mark, kann man annehmen, daft sieh die Fet t -  
kSrnchenzellen hier aus dem Zerfall yon Zellen bilden. Ungekl/~rt bleibt 
allerdings das Auftreten sudanophiler Streifen in tier Nahe der Vorder- 
hornwand. 

Die Verteilung der Entmarkung ist dadurch bemerkenswert, daft der 
Entmarkungsproze$ in den spat  markreifen Gebieten (Hirnschenkel, 
Pyramidenbahnen,  Briickenfuft) deutlich weiter fortgeschritten ist, 
wahrend dig frfih markreifen Gebiete wie das Pallidum, corpus Luysi 
und die Mittelhirnhaube noch recht gut erhalten sind. Es besteht also 
eine gewisse Bevorzugung neocerebraler Regionen wie CI~V~UTZrELDT 
dies friiher auch bei anderen Formen diffuser Sklerosen nachweisen 
konnte. Offenbar ist das Einsetzen des Prozesses aber nieht unbedingt 
an das Vorhandensein unreifer oder in Markbildung befindlicher Myelin- 
s t rukturen gebunden, da PouRsl~]~, MOU~EN u. D o v ~ I ~ ,  GUILLAI~ U. 
GRUNER, sOWiG VAN GEttUCHTEN die Entmarkung aueh bei Erwachsenen 
sehen konnten. Auch die Verteilung der Entmarkung weicht bei ver- 
schiedenen Beobachtern yon derjenigen unseres Falles ab, so da[~ eine 
Gesetzm/~ftigkeit der Prozel~verteflung nicht anzunehmen ist. 

3. Histochemische und chemisch-analytische Be/unde 
Da DIEZEL bereits an Hand der F~]le yon BLACKWOOD U. CUMINGS, BOI~IIOFF und 

unseres eigenen Fal]es eigens fiber die Histochemie der Krabbeschen Krankheit be- 
richtet hat, und darin unsere eigenen Untersuchungsergebnisse weir be- 
statigte, kann bier auf eine ausffihrliehe Beschreibung der histochemisehen Metho- 
den und ihrer Ergebnisse verzichtet werden, zuma] auch yon SrAlV~LEI~ vor kurzem 
die histoehemischen Befunde DIEZELS in Anlehnung an dessen Me~hoden bestgtigt 
werden konnten. 

Der positive AusfaI1 der PAS-Reaktion in Verbindung mit  den Neben- 
reaktionen (Acetylierung, Bromierung, reversible Acetylierung) spricht 
ffir das Vorhandensein eines Kohlenhydratanteiles, die positive Sudan- 
schwarz-B-Reaktion, die allerdings auch nach Vorbehandlung mit  
70%igem Alkohol bei Zimmertemperatur  noeh vorhanden ist, ffir eine 
Lipoidbeteiligung, die gekoppelte Tetrazoniumreaktion ftir das Vor- 
kommen aromatischer Aminosauren. Die bei Sudanschwarz-B-Farbungen 
gefundenen Granula in den Globoidzellen glaubt Di]sz~L als Sphingo- 
myelin ansprechen zu kSnnen. 

Der Unterschied des Reaktionsausfalles der histochemischen Methoden 
im Gefrier- und Paraffinmaterial deutet  auf die AlkohollSslichkeit eines 
Teiles tier in den Gliazellen anzutreffenden Abbaustoffe: Die MikrogIia 
der rindennahen, yon dem Prozeft noch nicht so stark betroffenen Mark- 
partien gibt z. B. nach Paraffineinbettung nur noeh zum geringen Tell 
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eine positive PAS-Reaktion, w/~hrend die mit ten in den Zerfallsherden 
gelegene Mikroglia ebenso wie die voll ausgebildeten Globoidzellen noeh 
PAS-positiv sind. Man mug also annehmen, dab in den fortgesehritteneren 
Prozegstadien bzw. bei st~rkerer Anreieherung der Abbaustoffe in der 
Glia deren AlkohollSsliehkeit abnimmt. Die hierbei deutlieher werdende 
Tetrazoniumreaktion legt es nahe, die Ursaehe hierfiir wie DIEZ~L in 
einer zunehmenden Bindung der Glykolipoide an Eiweig zu suehen. 
Die im Verhgltnis zu den metachromatisehen Leukodystrophien geringe 
AlkohollSsliehkeit sprieht gegen eine unkomplizierte Cerebrosid- oder 
Gangliosidnatur der Abbaustoffe. Sieher ist auch, dug die in den Globoid- 
zellen gespeieherten Stoffe nieht identisch sind mit den bei den meta- 
ehromatisehen Leukodystrophien anzutreffenden Lipoiden. Ihre Be- 
ziehung zu den Markseheiden ist aber sowohl dureh gemeinsame histo- 
ehemisehe als aueh durch morphologisehe Befunde gesiehert. Da es sieh 
bei den genannten histoehemisehen Reaktionen um relativ grobe che- 
misehe Gruppendifferenzierungen handelt, halten wit es nieht fiir an- 
gezeigt, hinsiehtlieh der ehemisehen Natur  allzu weitreichende Sehliisse 
zu ziehen. Diese werden doeh der ehemisehen Analyse vorbehalten 
bleiben miissen. Der Vorteil, den die tIistoehemie gegeniiber der ehe- 
misehen Analyse bietet, liegt nut  darin, dug es mit ihrer Hilfe mSglieh ist, 
in Erg/~nzung zur chemisehen Analyse am Gewebssehnitt die Verteilung 
der Stoffe in den einzelnen Gewebselementen zu beurteilen. 

Dank der Freundliehkeit yon I-Ierrn Prof. Dr. KLENK, dem Direktor 
des Physiologiseh-ehemisehen Institutes der Universit/~t, KSln war es 
uns m6glieh, AnMysenwerte aus der entmarkten weigen Substanz 
unseres Falles zu erhalten: Aus 19,4 g Troekensubstanz konnten 101 mg 
P-ffeie Cerebroside gewolmen werden. Das entslorieht etwa 0,5~o des 
Troekenorganes. Da gewisse Verluste dureh die Aufarbeitung unver- 
meidlieh waren, diirfte die tats/~ehlieh vorhandene Menge etwas grSBer 
sein, jedoeh nieht grSBer als 1--2~ . Die Zuekerkomponente des Cere- 
brosids bestand zu 80~ aus Galaetose, zu 20~o aus Glucose. Unter den 
Fetts/~uren fund sieh nut  Lignocerins/~ure und Nervons/~ure. Es fehlten 
die fiir die Markseheideneerebroside so eharakteristisehen Oxys~uren 
(Cerebrons/~ure und ~-Oxynervons//ure). ,,Ob es sieh bei den isolierten 
Cerebrosiden nun in der Tat  um die in den Globoidzellen gespeicherte 
Substanz handelt, ist natiirlich eine l~'rage, die nieht ohne weiteres zu 
entseheiden ist" (KL~K) .  

In Anbetraeht der Tatsaehe, dab der weitaus grSgte Tell des Cere- 
brosid-haltigen Myelins zugrundegegangen ist, tiberraseht der niedrige 
Weft  der Cerebroside nieht. Man kann auf Grund der histoehemisehen 
Befunde mit groBer Wahrseheinliehkeit sagen, dub die ehemiseh-analy- 
tiseh naehgewiesenen Cerebroside den cellul/~r gespeicherten Stoffen 
entspreehen. Interessant ist aber, dab die Zusammensetzung der Cere- 
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bros ide  in  unserem l ~ l l e  yon der  der  norm~len  Markscheiden-Cere-  
bros ide  abweicht .  MSglicherweise k a n n  m a n  ciiese Anomali~/i~ als 
Ind iz  fiir die A n n a h m e  einer angeborenen,  wahrscheinl ich  enzymat i sch  
v e r a n k e r t e n  F e h l b i l d u n g  der  Marksche ide  verwer~en. Viel leicht  g ib t  sic 
auch einen Schliissel zum Vers t~ndnis  dafiir ,  dab  Glia und  Mesenchym 
m i t  der  Aufa rbe i t ung  dieser  Myelin-Zerfal lsstoffe,  auf  die sie n ich t  
, , e inger ich te t"  sind, n ich t  fer t ig  werden.  

II .  Zur  ~ a t u r  der Globoidzellen 

Die Frage nach der formMen Genese der Globoidzellen hat yon den bisherigen 
Autoren die verschiedensten An~worten gefunden: N~uBi)~]r  der die erste Be- 
schreibung im deutschen Sprachraum gegeben hatte, hatte sich fiir eine meso- 
dermale Genese der GloboidzeHen ausgesprochen - - ,  eine Auffassung, die yon 
GI~EE~FIELD sowie EISNER aufgegriffen und zuletzt yon Hii~NEa u. HaLT.~RVOm)~N, 
STAM~R U. DIEZ~L vertreten wurde. Die Mikroglia wurde yon B~ACKWOOD U. 
CU~NGS verantwortlich gemacht, und fiir die Astrocyten als Ursprungszellen der 
Gleboidzellen entschlossen sich EI~A~so~r u. Mitarb., BON]~OFF, GV~L~N u. Mitarb. 
sowie v)~z~ GE~UC~EZr Auch wit haben vor etwa 2 Jahrcn in einem Vortrag, der 
in den Arbei ten yon DIEZEL, HI~B/~ER U. I-IALLERu SOWle STAYi/gLER zitiert  
wurde, die AstrocyCen als Ausgangspunkt der Gtoboidzellgenese ~ngesprochen. 
Neuere Untersuchungen zwingen uns aber dazu, diese Auffassung zu revidieren 
und die Mikroglia in den Vordergrund zu riicken. Wit werden unsere Aufikssung 
an ]=[and einer vergleichenden histologischen und cytologischen Analyse darzulegen 
versuchen. 

1. Histologische Di//erenzierung 

D a  auf  Grund  der  h is tochemischen Er fah rungen  ein stoffl icher Zu- 
s ammenhang  zwischen den  L ipo iden  der  Marksche iden  und  den in den 
Globoidzel len gespeicher ten  Stoffen anzunehmen  ist,  i s t  es yon grol]er 
Bedeutung ,  d~s Auf t r e t en  der  Globoidzel len ira Z usa mme nha ng  m i t  de r  
fo r t schre i tenden  E n t m a r k u n g  zu verfolgen. Man verg]eicht  dazu  am 
bes ten  Markscheiden-  und  PAS-F/~rbungen yon  Schnit~en, auf  denen  
die versch iedens ten  S tad ien  nebene inander  zu sehen sind, wie z. B. auf 
dem Schnit~ durch  die S t ammgang l i en  oder  durch  das I t i ppoc a mpus -  
gebiet .  

Innerhalb der Stammganglien is~ das Corpus LuYsi am wenigsten entmarkt. Bei 
stgrkerer VergrSl3erung l~Bt sich in ihm ledigIich ehae gewisse Grobmaschigkei~ des 
Markfasernetzes, aber keine nennenswerte Myelinballenbildung o. a. nachweisen. 
Die Nervenzellen sind gur erhalten. Die ortsstgndige Glia ist etwas plasmareicher 
Ms gewOh~flich und PAS-positiv. Die Gefa/]e besi~zen keine Infiltrate oder Epithe- 
loidzellm~ntel. ~ur  ganz vereinzelt siehs man eine Globoidzelle frei im Gewebe. 
Ebenfa]]s wenig yon der En~m~rkung betroffen sind die Markfaserbiinde], die das 
Striatum durchziehen. Im PAS-Pr~parat sieht man hier aber berei~s in gr61]erer 
Z~hl plasmareiche, PAS-posi~ive Gliazellen zwischen den Markfasern. Je mehr man 
sich innerhalb der Markstreffen der inneren Kapsel nahert, desto zahlreicher werden 
die Globoidzellen, die meist diffus verstreut und nur selten gef~l~gebunden auf- 
treten. Im Thalamus ist die Markfaserung noch diinner. Die noch iibrig gebliebenen 
feinen Fasern sind perlschnurartig aufgetrieben und nut noch teilweise ohne 

31" 
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pathologisehe Ver~nderungen. Im NissL-Bfld stieht besonders der laterale Thala- 
muskern hervor, bei dessen Betraehtung man wegen seiner Zelldichte an das Vor- 
liegen eines gliSsen Tumors denken kann. Es handelt sieh hierbei um diehtliegende, 
vielfSrmige Kerne, unter denen ovale und hantelfSrmige iiberwiegen. ~icht  selten 
bflden sieh die PAS-positiven Zellen zu Globoidzellen urn. ])iese finden sieh noeh 
kaum an den Gefi~l~en. ])as Mark unter der lnselrinde ist ebenfalls weitgehend 
zugrunde gegangen. Geht man yon der ~inde aus gegen das Mark, so trifft man zu- 
n~ehst in der 5. und 6. Rindenschicht neben gesehwollenen Gliazellen auf vereinzelte 
Globoidzel]en. ])iese verdiehten sich etwas, je mehr man fiber die U-Fasern in das 
Mark fibergeht. Sehon dieht medial der U-Fasern lagern sie sieh gelegentlich an die 
Gef~l~w~nde an, die mitunter, aneh ohne dal~ Globoidzellen sichtbar w~ren, eine 
Verbreiterung des Zellplasmas zeigen, welches mit PAS positiv reagiert. Je tiefer 
man in das Mark und in die vSllig demyelinisierte Zone vorsehreitet, desto h~ufiger 
wird die Gef~Bgebundenheit der Globeidzellen. Dies kommt besonders gut zum 
Ausdruek bei Betrachtung der inneren Kapsel und der Hirnschenkel. I-Iier ist keine 
erhaltene Markfaser mehr zu sehen. ])as PAS-Bild des tIirnsehenkels f~llt dagegen 
sehon bei Betraehtung mit bloBem Auge dureh seine Zelldiehte auf. Die meisten 
Gliazellen sind sehr plasmareieh und geben ebenso wie die Adventitialzellen eine 
positive PAS-Reaktion. Globoidzellen sind verh~ltnism~l~ig selten und finden sieh 
vorwiegend an GefaBw~nde angelagert, wo sie h~ufig yon argyrophilen Fibrillen 
umsponnen sind, die yon den Adventitialzellen ausgehen. An den Gef~Ben sind 
nicht selten Epitheloidzellen zu erkennen, die in Riehtung innerer Kapsel immer 
h~ufiger werden, t i ler sind Globoidzellen ebenfalls nut an Gef~e  angelagert zu 
finden. Die Gef~l~w~nde werden yon Epitheloidzellen umsiiumt, die mehrere Lagen 
bilden. Lymphoeyten vermil~t man, Plasmazellen kommen nur ganz vereinzelt zwi- 
sehen den'Epitheloidze]len vor. 

Ana lys i e r t  m a n  diesen Vergleich zwischen Marl~scheiden- und PAS -  
Prgparaten, so k o m m t  m a n  zu dem Sehlul~, dal~ m i t  beg innender  E n t -  
m a r k u n g  zun~chs t  die o r t s t~nd igen  Gliazel len den  P A S - p o s i t i v e n  Stoff  
de r  zef fa l lenden Marksche iden  in sich aufnehmen,  d a n n  l~ngsam ohne 
G e f ~ g e b u n d e n h e i t  einzelne Globoidzel len  auf t re ten ,  die sich bei  st~r- 
ke re r  und  offenbar  ]s bes t ehender  E n t m a r k u n g  auf  die G e f ~ e  zu 
bewegen und  sich an  diesen s~mmeln,  wobei  auch die Adven t i t i a l ze l l en  
den  Mye l inabbaus to f f  in sich aufnehmen.  Als R e a k t i o n  auf  die An- 
lagerung der  Globoidzel len  an  die Gef~Be k o m m t  es zu einer  m~nchmul  
fas t  g ranu lom~tSsen  W u c h c r u n g  yon  Epi the lo idze l len .  

Diese Deu tung  des Abbauweges  li~l~t sich n i ch t  m i t  der  A n n a h m e  ver-  
einigen, clal~ die Globoidzel len  p r i m e r  mesodermule r  N a t u r  seien. Alle  
Beobach te r  s ind sich ja  doch in der  Hins ich t  einig, d~l~ sic als p r i m u m  
movens  des Krankhe i t sp rozesses  den  Markscheidenzerfa l l  ansehen.  
Der  sich dureh  den  e igenar t igen  morlohologisehen Befunc[ au id r~ngende  
Verdach t ,  dal~ die Marksche idenabbauproc iuk te  vom GewShnl ichen 
abweichende  E igenschaf t en  bes i tzen  mfii~ten, k a n n  durch  die his to-  
chemisehen Un te r suchungen  bekr/Aftigt werden.  Sowohl die gesumte  
Gli~ als auch  die Globoidzel len  und  die Gef~l~wandzelien speichern  
dieses pa tbo logische  Mye l in~bb~uproduk t .  Das lange Liegenble iben  der  
m i t  dem Speichers toff  be l~denen Gliazel len an  Or t  unct Ste]le, die 
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A u f n a h m e  dieses Stoffes z. B. auch  dnrch  As t rocy ten ,  also Gl iae lemente ,  
die im a l lgemeinen n ich t  in den  Abr / /umvorgang  e ingeschal te t  sind, die 
Bi ldung  der  e igenar t igen  v ie lkern igen  Globoidzel len neben  der  ~ e h r -  
ke rn igke i t  u n d  K e r n a k t i v i e r u n g  aueh der  As t rocy ten ,  schliel31ich die 
R e a k t i o n  tier Gef/il?wand m i t  Epi the lo idze l lb i ldung,  - -  alles dies d e u t e t  
da rauf  hin, dab  den  m i t  dem Abr / iumen physiologiseherweise  b e t r a u t e n  
Zel le lementen  bier  ein Stoff  angebo ten  wird,  den  sie n ich t  zu ve ra rbe i t en  
vermSgen,  so dal~ das  , ,zweite Treffen" herangezogen werden  muB und 
A b w e h r r e a k t i o n e n  des Gewebes auf  die Zer fa l l sp roduk te  einsetzen.  W/~h- 
rend  m a n  sich bei  den gewShnlichen Erweichungsyorg/ ingen im nnk la ren  
sein kann ,  ob m a n  eine gliogene oder  eine mesodermale  KSrnehenzel le  
vor  sieh ha t ,  die sich v o n d e r  Gef/tl~wand aus vasofugal  in das  erweichte  
Gewebe abgelSst  ha t ,  g ib t  hier  die  1Jbe~lorfifung vieler  Sehni t t e  ver-  
schiedener  Prozel~stadien den  Hinweis ,  dal~ die Globoidze]len zuers t  frei 
au f t r e t en  und  ers t  sp/~ter sich an  Gefiil~e anlagern.  Chamkter i s t i scher -  
weise findet man sie aueh dann fast nur an Capillaren, Pr~arteriolen und 
Venolen --, also denjenigen Absehnitten des Gef/~13systems, an denen 
sich der Stoffaustausch abspielt, w~hrend die gr~i~eren, dem Bluttrans- 
port dienenden Gef~l]abschnitte nur weir seltener yon Globoidze]len 
umgeben  werden.  

2. Cytologische DiHerenzierun 9 
Die vergle ichende B e t r a c h t u n g  verschiedener  ProzeBstadien  is t  nur  

mSglich,  werm ausre ichendes  Mater ia l  zur  Verffigung s teht ,  was bei  e iner  
Re ihe  frf iherer Beobaeh te r  n ich t  der  Fa l l  war.  Auch  an  wenigen Geweb- 
schn i t t en  k a n n  m a n  abe r  durch  Beur te i lung  yon  Kernform,  P la sma le ib  
und  dessen Fo r t s~ t zen  zu Sehlfissen fiber die N a t u r  der  Globoidzel len  
k o m m e n :  

a) Beurteflung tier It~ernformen. D~ jede Zelle mit zunehmender Abrundung und 
B1/~hung ihre Forts~tze einBiiBt, k/ime hier, we die meisten Zellen eine Abrundungs- 
tendenz zeigen, der Beurteilung der Kernverh~iltnisse eine besondere Bedeutung zu. 
Leider fiihrt ihr Studium nicht zu tieferem Verst~ndnis hinsichtlich der Genese der 
Gleboidzellen. 

Bei jeder Kerlff~rbung bereitet die Erkennung der Astrocytenkerne die geringsten 
Schwierigkeiten. Die owlen, relativ groBen und chromatinarmen Kerne der Makro- 
gila sind daher aueh in unserem Falle in ihren typischen tPormen nieht zu verkennen. 
Mit der Umwandlung der Makroglia in gemiistete Formen hat sieh aber aueh an der 
Mehrzahl der Astroeyten die Kernform in progressivem Sinne geandert : Die Kerne 
zeigen eft hantelfSrmige, nierenartig eingebuehtete oder stabfSrmig langgestreckte 
Formen, sind eher noch ehromatin~rmer als gewShnlich und lassen ab und zu Ab- 
schnth'ungen erkennen, die an amitotische TeiIungsstadien erinnern. Deut]iehe 
amitotische Teilungen sind aber ebensowenig zu beobaehten wie mitotische Zell- 
teilungen. Dieselben Kernformen wie die Astroeyten zeigt nun auch ein Tefl der 
Globoldzellen, doch kann man keineswegs sagen, dab hier eine vSUige Ubereinstim- 
mung herrsche. Ebenso h~ufig finden sieh in den Globoidzellen aueh kleinere, rund- 
lichere Kerne groBen Chromatinreieh~ums, wie wir sic yon der Milcroglia her kennen. 
A uch im Azanbild, in dem die yon uns ~Is Mikrogliazellen angesprochenen blal3blauen, 
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am6boiden Zellen im allgemeinen einen leuehtend ro t  gefgrbten, oft etwas gra- 
nul ier ten Kern  besitzen, sieht man  innerhalb der Globoidzellen beide Formen  in 
ann/~hernd gleieher Menge. Manehmal kann  man  verwirrenderweise aueh in den als 
gem/tstete Astroeyten anzuspreehenden mehrkernigen Zellen mit  ihren zum Teil 
weiten Auslgufern neben den groBen, b]asseren Kernen  noch die lfleineren, im Azan- 
bild t iefroten Kerne beobaehten.  So ist es im Einzelfall oft schwer zu sagen, welche 
Zelle man  nun  als Globoidzelle anzuspreehen h a t  und  welehe neeh a]s, zwei- oder 
mehrkernige gemgstete Gliazelle. Was wir niemals sahen, sind die .yon versehiedenen 
Autoren besehriebenen kernlosen, freien PAS-posi t iven K6rper,  die FER~A~O als 
globoid bodies bezeichnete. Stets ha t t en  wit eehte globoid cells vor  uns, an  denen 
irgendwo an  der Peripherie der mgehtigen Zelleibe2. wenigstens ein Kern  s iehtbar  
war. Infolgedessen k6nnen:wir  aueh trotz Ubereins t immung in anderen Punk ten  
die Ansieht  yon BLACXWOOD u. Cu~I~GS nieht  bekr/~ftigen, dab die Mikrogliazellen 
die freienMyelinkSrper umsehlieBen wtirden, um sie dann  in sieh aufzunehmen und 
dadurch die Globoidzellen zu bilden. Wir  sahen aber 5fters sehon in Gegenden, in 
denen der  EntmarkungsprozeB erst  im Anfang stand,  Konglomerate yon Kernen  
ohne deutl iehen Plasmaleib. Einzelne dieser Igierne besaBen knospenartige Aus- 
stii]pungen nnd  Absehntirungen. 

])IEZEL meint  entgegen unserer Auffassung, dab die Kerne der Globoidze]len 
k]einer a]s die der Astroeyten seien und  am meisten Ahnliehkeit  mi t  den Kernen  
der Adventit ialzellen hgt ten.  Sieher kommen bei der groBen Vielgestaltigkeit der 
Globoidzellen aueh Formen  vor, die denen der Adventit ia]- und  aueh Endothelzell- 
kerne g]eichen, doch kann  yon einer generellen Ahnliehkeit  unseres Eraehtens  nieht  
die Rede sein. Die Vielgestaltigkeit der Kerne seheint  es uns leider i iberhaupt  zu 
verbieten,  einen SehluB yon der Kernform auf  die Herkunf t  der Globoidzellen zu 
ziehen, - -  es sei denn den, dab alle Zellelemente als Stammzellen der Globoidzellen in 
Frage kommen. Wir  glauben aber dennoeh, dab der letztere Sehlul] n icht  riehtig ist. 

b) Beur te i lung des P lasmale ibes  und  der  Zellfortsiitze als Differenzierungs-  
ges iehtspunkt ,  e) Beziehung zumesodermalenZellen. H a t  mane inen  Sctmit t  vor  sieh, 
auf  dem der EntmarkungsprozeB sehon fortgesehri t ten ist, so sieht man  zahlreiehe Ca- 
p i l la renund kleine GefgBe, derenWande yon GloboidzellenfSrmlieh besetzt  sind. Nieht  
selten sehieken etwas abseits der GefgBadventit ia gelegene Globeidzellen Plasma- 
ausl~ufer an  das GefgB, ebenso wie sieh aueh zahlreiche gemgstete Astroeyten an  
GefgBwgnden verankern  k6nnen. Da auf  dem PAS-Prgpara t  das Plasma der ver- 
mehr ten  und  h~ufig etwas angesehwollenen GefgBwandzellen die gleiehe positive 
PAS-Reakt ion  zeigt wie die Globoidze]len und  man  nieht  selten den Eindruck hat ,  
dab sich die GloboidzeUen kontlnuierl ieh aus den geschwollenen Adventit ialzellen 
herausbilden, ist  die mesodermale Genese der Globoidzeilen yon zaMreiehen Autoren  
ver t re ten  worden. Es s teht  nun  ganz auger  Zweffel, dab sieh die GefgBwandzellen 
an  der  Aufnahme der Myelinabbaustoffe betefligen, denn sie gewinnen in den Ent-  
markungsbezirken dieselben histoehemisehen Eigensehaften wie die Gliazellen. Ieh 
halte es aber  f'dr n ieht  erwiesen, dab die G]oboidzellen aussehlieBlieh eine Reaktions- 
form der GefgBwandzellen bzw. des Mesoderms darstellen. Das Endothe]  der GefgBe 
ist ungeseh~digt. Eine In t imawucherung ]iegt ebenfalls n icht  vor, dagegen sind 
Media und  Advent i t ia  sehr zellreich. Zwischen den eollagenen l~asern der Adven- 
t i t is  liegen die Gleboidzellen und  - -  an  den im En tmarkungszen t rum gelegenen Ge- 
f/~Ben - -  die Epitheloidzellen. Beide sind auf  dem PEIIDRAU-Bild yon argyrophilen 
Fasern  umsponnen (Abb. 3), die sieh vereinzelt  auch yon der GefgBwand aus weir 
zu entfernter  gelegenen Globoidzel]en hinausziehen, so dab man  geradezu den Ein- 
druck hat ,  dab diese Ze]len du tch  die Silberfasern eingefangen werden. Niema]s 
gehen die Fasern  yon den Globoidzellen selbst aUS. Fibrosen oder Hyalinosen der 
GefgBwgnde kommen in nennenswertem Umfang nicht  vor. 
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Die Diskussion der mesedermalen Genese erfolgt am besten in Form einer Aus- 
einandersetzung mit  DIEZEL,  einem ihrer jiingsten Befiirworter. DIEZEL begriindete 
seine Anschaung, daft die Globoidzellen mesodermaler Herkunft seien, mit folgenden 
Uberlegungen: 

1. ,,Die Globoidze]len bi]den keine oder nur ganz vereinzelt kurze F a s e r n . . .  
Der sie umgebende Faserkn/~uel stammt van in der N~he liegenden Astroeyten." 
Wir stimmen mit dieser Festste]lung vollkommen iiberein, glauben aber, dal~ ~aus 

Abb. 3. a Intracerebrales Gef~B, dessert Wand yon Globoidzellen besetzt ist. PAS-Fgrbung. - -  
b Die gef~ii]gebundenen Globoidzellen liegen in einem h'etzwerk argyrophiler Bindegewebsfasern. 

PI~RDRAU-F~rbnng 

ihr keinerlei positive Schliisse auf die Genese yon Zellen gezogen werden kSnnen, da 
jede Zellart mit  zunehmender Abrundung ihre Fortsatze einbii]t. 

2. ,,Die Lagebeziehung zu den Capillaren is~ auffallend eng. Die Gefi~lte werden 
teilweise dieht yon den Zellkonglomeraten ummauer~. Die frei im Gewebe ersehei- 
nenden Globoidzellen kSnnen gleichfalls einem perivascularen Zellnest angehSren, 
wenn man bedenkt, dal~ letzteres im Schnitt tangential getroffen sein k5nnte . . . .  " - -  
Aueh wir beobachteten, da~ die Lagebeziehung zu Capillaren auffallend eng sein 
kann, doch glauben wir, da~ dies nur fiir diejenigen Gebiete zutriff~, in denen der 
Prozeft schon fortgeschritten ist und eine Wanderung der Globoidzellen zu den 
Gef~l~en zu eingesetz~ hat. Auch NEUBUERGEJ~, EIS~CEI~, H ~ Y ~  U. HALLE~VO~D~r 
sowie STAMML~ als Vertreter der mesodermalen Genese erkennen ja an, daft bei 
weitem nicht iiberall die Globoidzellen gef/~ftgebunden vorkommen. Daft ein Teil 
der Globoidze]len nur seheinbar frei im Gewebe liege, in Wirldichkeit aber bei peri- 
vaseu]i~rer Lage n u r  tangential geschnitten wurde, muB zugegeben werden. Sieher 
grit dies aber nicht fiir die Mehrzahl der freiliegenden Globoidzellen, vor allem in den 
Randgebieten und frischen Entmarkungsbezirken. 

3. ,,Die Bildung mehrkerniger Riesenzellen liegt im Leistungsbereich meso- 
dermaler Ze] ]e lemente . . . "  - -  Aueh diese Feststellung ist zweifellos riehtig, 
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erscheint mir aber nieht als ein geniigendes Beweismittel fiir die mesodermale Genese 
der Globoidzellen. Die fdr das R E S  geltenden Verhaltnisse lassen sieh ohnehin 
nicht ohne weiteres auf die innerhalb des Hirngewebes liegenden mesodermalen 
Gewebselemente iibertragen. Da im Hirngewebe die Glia die Aufgaben des Binde- 
gewebes hinsichtlich Stiitzung, Ernahrung und Abraumung iibernommen hat, ist es 
theoretisch ohne weiteres denkbar, dab auch gli5se Elemente mit  Formen reagieren, 
die wir sonst nur vom mesodermale m Bindegewebe her kennen. GliSse Riesenzellen 
sind zwar selten, kommen aber z. B. bei Tumoren und bei der Encephalomyelitis 
disseminata vcr  (PET~,~S). Zweikernige Astrocyten sind bei metachromatisehen 
Leukodystrophien wiederholt beobachtet worden (z. B. SCHOLZ). Da es sich bei der 
Krabbesehen Krankheit  um das Auftreten ganz spezifischer pathologiseher Myelin- 
antefle handelt, ist es mSglieh, dab aueh die mit  der Verarbeitung betrauten Glia- 
zellen in ganz spezifiseher Weise morphologiseh reagieren. 

4. , ,Im weiteren spricht der ]angliche, maBig ehromatinreiche Zellkern f'OX eine 
Abstammung yon Adventitialzellen. '~ - -  Wir schflderten bereits die grebe Form- 
vieffalt der Kerne der Globoidzellen, deretwegen wir dieser Beobachtung nicht veil 
zustimmen kSnnen. Es kommen zwar Kernformen vor, die denen der Adventitial- 
zellen gleichen, doch ist dies keineswegs die Regel. Immerhin hatten EL~A~SO~, 
NEEL 11. STROMGREN sowie BLACKWOOD U. CUJM:INGS l~Tbergangsformen zwischen 
Mikroglia und Epithe]oid- bzw. Adventitialzellen diskutiert. EINA~SON u. Mitarb. 
sowie DE LAEGE kamen zu der Ansieht, dal~ es sieh bei den ,.Epitheloidzellen" um 
primitive embryonale, den indifferent~n Zellen des Medullarepithels ahnelnde Zellen 
handele, also um Frtihformen der Glia. Wir stehen hier vor dem gleichen Problem, 
das die Genese der tuberkul0sen Riesenzellen fiir den Allgemeinpathologen darstellt. 
Auch bier spielt die Frage der Konfluenz, der amitotischen oder mitotisehen Kern- 
teflung, primarer Syney~ien oder der Abhangigkeit yon den Epitheloidzellen eine 
grebe Rolle. Uber die interessanten Ergebnisse, die hierbei yon allgemeinpatho- 
logischer Seite aus u. a. auch auf stoffwechselchemisehem Gebiet erbraeht wurden, 
berichten die ausgezeiehneten Arbeiten yon LrszB~c~, FRESEN U. ROULET. 

lJ-berblicken wir die yon DIEZEL zur Stiitzung seiner SehluBfolgerung heran- 
gezogenen Punkte, so miissen wir die Riehtigkeit seiner Beobachtungen zwar zu- 
geben, halten aber die Sehlfisse, die er aus ihnen zieht, fiir wohl zu weitgehend und 
nicht geniigend beweiskraftig fOx die Annahme einer mesodermalen Genese der 
Globoidzellen. HiiBN~,~ u. HALLERVORDEN sehlie]en sieh den Ausftihrungen 
DIEZELS an, raumen aber ein, ,,da[] vereinzelt den Globoidzellen ahnliche Formen 
aueh yon Astroeyten oder auch yon Mikroglia gebfldet werden kSnnen". Interessant 
erseheint m i r v o r  a]lem ihre Bemerkung: ,,Die sehr greBen und vielkernigen Exem- 
plare finder man eher frei im Gewebe, we sie haufig Vacuolen zeigen und zu zerfallen 
seheinen." Bei der Annahme einer mesoderma]en Genese ware dies ein durehaus 
ungewShnlicher Befund, der nut  dadureh erklarbar ware, dal] man ein Auswandern 
der Riesenzellen yon der GefaBwand aus in alas Hirngewebe voraussetzen wiirde. 
Andere mesodermalen Riesenzellen geben dafiir unseres Erachtens keine Parallele. 
Wenn die beiden Autoren weiterhin sagen, ,,die Zellen stehen im Dienste einer Um- 
setzung der Markseheidenzerfallstoffe", so wiirde dies yon der Funktion her gesehen 
eher fiir ihre gliSse a]s fiir ihre mesodermale Genese spreehen, denn die Umsetzung 
der Markseheidenzerfallstoffe ist - -  wie auch der Vergleich mit  den iibrigen ,,Ent- 
markungskrankheiten" zeigt - -  gerade eine Aufgabe der Glia. STAMML~.~, der sieh 
ebenfalls ffir die mesodermale Genese einsetzte, legt grol3en Wert  auf die Lagerung 
der Globoidzellen um die Gef~fle, die unserer Auffassung naeh veto Stadium des 
jeweiligen Krankheitsprozesses abhangig ist und nieht mehr besag~ als die Ansamm- 
lung sudanophfler FettkSrnehenzellen in den Adventitialraumen bei einer gewShn- 
lichen, nicht mehr ganz frisehen Erweichung. 
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STAMMLER wie H~BNER 1:l. HALLERu gehen noch kurz auf die MSglichkeit 
einer entzi~ndlichen Natur der Krabbesehen Krankheit ein. Der Gedanke an eine 
Entziindung liegt tats~ehlieh bei dem Vorkommen der Epitheloidzellen und Riesen- 
zellen nahe, vor allem, wenn man die Globoidzellen als Reaktionsformen des Meso- 
derms auffaBt. Der letzten Endes aber doch ablehnenden Haltung der genannten 
Autoren m5chten aueh wir uns anschlieBen. Wir glauben, das Vorkommen yon 
Epitheloidzellen und Riesenzellen bei entziindliehen Prozessen und bei der Krabbe- 
sehen Krankheit vielleieht durch ein tertinm eomparationis erkI~ren zu kSnnen: 
Diese beiden ffir Granulome eharakteristisehen Zellformen konnten dutch Injektion 
des yon ANDERSSOlV isolierten AS-Phosphatides experimentell erzeugt werden und 
RIc~ glaubte, dab aueh fiir die Entstehung der Epithe]oidzellen bei der Tuber- 
kulose ein Phosphatid verantwortHeh sei. Die Riesenzellbfldung in Granulomen ist 
au•erdem starker, wenn Fetts~uregemisehe injiziert werden (zit. nach ROULET). Es 
]iegt nahe, bei einem ProzeB, der mit einem Lipeidabbau und der Bildung patho- 
logischer Abbauprodukte einhergeht, in Anlehnung an diese Erfahrungen die Ent- 
wieklung yon Epitheloidzellen auf den Reiz pathologiseher Lipoide zur[iekzufiihren. 

fl) Beziehung zu den Gliazellen. Mal~roglia. Fast alle Autoren erwahnen bei ihren 
F~llen yon Krabbescher Krankheit die ungew5hnlich starke zellige Astroeyten- 
reaktion, die mit Bildung groBer plasmareicher gem~steter Formen und zwei-drei- 
kernigen Zellen einhergeht. Sehon NEUB~RGE~ diskutierte deswegen die astrocyt~re 
Genese tier Globoidzellen, die yon EI~ARSON U. Mitarb., GUILLAIN, BERTRAND U. 
GRUNEI% BONHOFF, VA~ GEHUCHTEN und auf einemVor~rag 1954 aueh yon mir ver- 
treten wurde. Aueh diejenigen Auteren, die sieh nicht dazu entscMieBen konnten, 
die Astrocyten als Stammzelle der Globoidzellen anzusehen, betonten die Sehwierig- 
keiten, die sieh einer Zuordnung im Einzelfall entgegenstellen kSnnen. 

Im l~]ssn-Bfld f~llt schon bei Lupenbetrachtung die starke Zellvermehrung in 
denjenigen Partien auf, in denen eine Entmarkung besteht. Die st/~rkere VergrSBe- 
rung zeigt, dab die Astroeyten einen groBen Anteil dieser Zellvermehrung aus- 
machen. Ihre gemasteten, oft zweikernigen Formen sind tlierbei meist ohne Schwie- 
rigkeiten yon den Globoidzellen zu unterscheiden. F/~rbt man mit Azan, so wird 
diese Entscheidung schon zweifelhafter. Der Plasmaleib der gem~steten Astroeyten 
ist dunkelviolett gef~rbt. Offenbar dutch ZusammenfluB kSnnen - -  einigen Beob- 
achtungen entspreehend - -  aus mehreren Astrocyten fiinfkernige Ze]len entstehen, 
welche typisehe Astrocytenkerne besitzen und die weiten, plumpen Ausl/~ufer der 
Astrocyten zeigen, die vor allem in der Umgebung gr6Berer Gef/~Be auffallend 
hervortreten (Abb. 4b). Diese mehrkernigen Zellen unterscheiden sich dadurch 
yon den Globoidzellen, die auBerdem im allgemeinen eher eine he]]ere, azurblaue 
F&rbung ihres - -  manchmM etwas granu]ierten - -  Plasmas besitzen. Sicher ist, dab 
bei der Magroglia nicht nur Konfluenz, sondern auch Phagoeytose yon mikrogliSsen 
Abr~umzellen vorkommt (siehe auch SC~OLZ 1933). DaB die Astroeyten die l~yelin- 
abbaustoffe ebenso wie die eigentlieh mit der Abr/~umfunktion betrauten Hortega- 
gliazellen in sich aufnehmen, beweisen die histochemischen Reaktionen, vor ahem 
die PAS-F/~rbung. Nicht selten f&llt bei Azanf~rbung die Entscheidung, was noct~ 
als Astrocyt, was als G]oboidzelle angesproehen werden muB, schwer. Dies grit auch 
ftir die BIELSC~OWS~Y-F/~rbtmg, bei der wie auch bei sonstigen diffusen Mark- 
erkrankungen die Astroeyten zum Tefl deutlich mitimpr/~gniert werden. Man kann 
hierbei gut verfolgen, wie mit zunehmender Aufbl&hung des Zelleibes die Forts~tze 
plumper und seltener werden. Wir stiitzten unsere Meinung, dab Ubergangsformen 
zwischen Astrocyten und Globoidzellen best~i.nden, u.a. auf derartige Bilder 
(Abb. 4a). Bei kritischer Priifung unserer Auffassung muBten wit uns aber ein- 
gestehen, dab derartige Obergangsformen extrem selten sind und dab auf dem 
BI~LSC~0~Ws~r-Pr~parat stets noch eine gewisse Farbdifferenz zwischen den 
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groBen, schwarz-braun gefirbten Astroeyten und den heller goldbraunen Globoid- 
ze]]en vorhanden ist. Der Farbe nach entspraeh den Gleboidzellen hierbei viel eher 
die Mikrogli~, deren Differenzierung in O]igodendroglia und HORTE6A-Glia aller- 
dings weder hier noah bei der NISSL- und Azi~-F/irbung sicher mSglich war. Wir ver- 
suchten daher, mit  verschiedenen Methoden eine Anf~rbung bzw. Impragnation 
der Gliafasern zu erreiehen. ])as Ergebnis der HOLZE~- u. MALLOl~:C-Firbung ent- 
t~usehte merkwiirdigerweise, da sieh hierbei nur ganz vereinzelt grebe faserbfldende 
Astroeyten darste]lten, obwohl ihr Vorhandensein in gr61]erer Zah] sehon durch die 

Abb. 4. Scheinbare ~bergangsformen zu Globoidzellen: a GroBer Astrozyt mit dfiunen, km'zen 
Fasern. Bn~I~scHowsK~r-F~rbung.- b GroBer gem~steber Astrozyt mit langem, am Gef/~fi ansetzendem 

Ausl~ufer. Azilq-F~rbung 

Azanf/irbung bewiesen war und sich die Gliadecksehicht zum Zeichen gelungener 
F/~rbung gut hervorhob. Aueh der Gliafaserfilz als solcher entsprach keineswegs 
dem Grade der Entmarkung, obwohl bei der Sektion der tastende Finger eine deut- 
liehe Marksklerosierung wahrnehmen konnte. Auffallenderweise waren die Fasern 
bei der I-Io]zers sehr empfindlieh gegen~iber der Differenzierungsfliissigkeit. 
Ein g~nzlieh anderes Bild be t  die Impriignation der Astrocyten nach MOREL, bei der 
sieh eine sehr sehSne Darstellung erreichen ]ieB, die welt fiber die gelegentliehe 
Mitanf~rbung der Astroeyten bei der BIELSC~OWSKY-F/irbung hinausging. Die 
MO~EL-F/~rbung zeigte, dab in der 5. und 6. Rindensehicht und innerhalb der 
U-Fasern - -  a]so in Gebieten, in denen Globoidzellen selten sind - -  grebe faser- 
bfldende Astrocyten in ungewShnlieher Dichte vorkommen. Gegen das zentrale 
Mark zu verlieren die Astroeyten immer mehr ihre Forts~tze. Die diinnen, spinnen- 
fuBartigen Fasern werden dicker, plumper und aufgetrieben, wihrend der Plasma- 
leib grSBer und runder wird (Abb. 5). Diese h/iufig zweikernigen groBen abgel~m 
deten Astrocyten unterscheiden sich dutch ihre F/~rbung aber deutlich von den 
Globoidze]len, an die sich allerdings die p]umpen Astroeytenfasern h~ufig so dicht 
an]egen, dab man gelegentlieh Zweifel bekommen kann, ob es sieh n i ch tum Fasern 
handelt, die yon den Globoidzellen selbst ausgehen. Die MO~L-Imprignat ion  bietet 
jedenfalls keine Stiitze f'fir die Annahme, dab es zwischen den Astroeyten und den 
Globoidzellen Ubergangsformen g/~be: Wie bei der BiELsc~owsKu sieht 
man aueh hierbei eine gewisse Farbdifferenz zwisehen den gem/~steten Astrocyten 
und den Globoidzellen, die in ihrer rehbraunen T5nung eher der lV[ikroglia g]eichen, 
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w~hrend die Asbrocy~en eine kr~ftig braunrote bis schwarze :F/~rbung besitzen. Die 
Faserung der Astrocyten ist besonders stark in der Umgebung groBer Gefal3e aus- 
geprag~, wo sieh die Fasern grol3enteils erheblich auftreiben und verplumpen. 
MSglieherweise hangt diese Auftreibung der Astrocytenfo~satze mit der Aufnahme 
yon Myelinabbauprodukten und deren Abtransport in Richtung Gefal3wand zu- 
sammen. Die Aufbl~hung der im Mark gelegenen Astrocyten, ihre zentrale Auf- 
hellung und der Verlus~ ihrer Fortsatze verleitet einen immer wieder dazu, Beziehun- 
gen zwischen diesen :Bl~hformen der Astrocyten und den Globoidzellen anzunehrnen. 
Als gutes Objekt zur Beurteflung dieser Frage erweist sich die Hippocampusregion. 
In der globoidzellreichen Lamina eireumvoluta medullaris sieht man hierbei die 
Astrocy~en oft satellitenartig unmittelbar an die Globoidzellen angelegt. In dem 

Abb. 5. Gem/isteter Astrocyt mit plumpem aufgetriebenem Ausl~ufer. 1VfoRl~r,-~Krbung 

Ganglienzellband, in dem keine Globoidzellen vorkommen, kann man aber ebenfalls 
in grSBerer Zahl die groSen gebl~hten Astrocyten mit zentraler Plasmaaufhellung 
linden. Ws man sonst versucht, diese als Vorstufen der Globoidzellen aufzufassen, 
so ersehein~ dies bier, wo keine Globoidze]len in der Umgebung liegen, hSchst un- 
wahrscheinlich. Wh- mul3ten uns daher entschliel3en, die urspriinglieh yon uns ver- 
tretende Auffassung, daft die Astrocyten die Stammzellen der Globoidzellen dar- 
stellten, zu revidieren. Sicher beteiligen sie sieh aber ebenso wie dig Adventitial- 
zellen an der Aufnahme der Abbaustoffe. 

Mikroglia. W/~hrenct die As~rocyten sich mi t  ihren Forts/~tzen auch 
schon bei nicht  elektiven F/~rbungen hervorheben,  ist die Darstel lung 
tier Mikroglia wesentlich schwieriger. Die fibliche Lagerung tier Oligoden- 
droglia entlang der Markfaser ist fast  nirgends mehr  erhalten. Da  das 
Kresylviolettpr/~parat nur  die Kernform erkennen 1Jell, versuchten wir 
auch bier, mi t  der Azanf/~rbung weiterzukommen.  Die Mikroglia er- 
scheint  bier neben den dunkelviolet ten gemgsteten As t rocy ten  in F o r m  
zahh'eicher kleinerer ovoider Zellen ohne Forts/~tze, die ein blaSblaues 
Plasma besitzen und besonders im Bereich der U-Fasern  und  des sub- 
corticalen Markes zahlreicher werden. I n  den Zonen st/~rkerer En t -  
markungen  verdichten sich diese blal~blauen Mikrogliazellen unter  An- 
lagerung an die Gef/~l~e. Man sieh~ im Azx~-Bild Ubergangsformen von 
den bla~blauen zu dunkleren, bis zu violet t  ge t6nten Zellen, die yon  den 
Astrocy~en wohl ihrer Form,  nicht  aber ihrer Farbe  nach unterschieden 
werden k6nnen. 
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Die Mikroglia zeigt diese Unterschiede in der Farbdichte der Zelleiber 
auch bei einer Reihe histochemischer l~eaktionen: Bei der Tetrazonium- 
reaktion, welche die Fasem der Astrocyten und deren Plasmaleib kr~ftig 
braun fi~rbt, sieht man an den Mikrogliaze]len einen Umschlag yon 
blal~gelbbraun zu dunkelbraun, wobei die F~rbung des Plasmaleibes am 
Gefrierschnitt deutlich kr~ftiger ist als am Paraffinschnitt.  Denselben 
Unterschied zeigt die PAS-l~eaktion. Eine groi~e Zahl der subcorticalen 
Mikrogliazellen ist jedoch PAS-negativ bzw. l~Bt nut  unmit telbar  neben 
dem Kern  eine PAS-positive Wolke erkennen, .die sich allerdings an 
einer grS~eren Zahl der welter markw~rts  gelegenen Zellen verbreitert ,  
bis sch]ie~lich die ganze Zelle PAS-positiv ist. Die gebl~hten Mikro- 
gliazellen entsprechen etwa den Beschreibungen, die SC~ALT~NB~AND 
U. BAILEY yon ihrer mukSsen Degeneration tier Oligodendroglia gegeben 
haben. Ein wesentlicher Unterschied zu dieser besteht  jedoch darin, 
dal~ keine Mucinreaktion vorhanden ist. 

Sowohl bei 4er Azan- als bei der PAS-F~rbung lagert sich die Mikro- 
gila in den tieferen Markzonen nieht selten aneinander (Abb. 6b) uncl 
man hat  5fter den Eindruck einer Confluenz yon Zellen. Daneben kommen 
zweifellos auch Phagocytosen yon Zellen vor. U m  der Frage nachzu- 
gehen, ob auf diese Weise Globoidzellen entstehen kSnnen, und um einen 
Uberblick fiber die Dichte und die Umwandlungsformen der Mikroglia- 
zellen zu erhalten, wandten wir als spezifische Darste]lungsmethode die 
ImprSgnation nach GLo]~us u. PEN~IELD an. Sie gibt eine sehr gute 
Zeichnung der Mikroglia. Diese ist innerhulb der Rinde wesentlich 
seltener als die Makroglia, die das MO~EL-Pr~parat zeigte. Am ]'Jbergang 
zu den U-Fasern verdichtet  sie sich aber ungewShnlich. Die Mikroglia- 
zellen zeigen hier sehr schSne Forts~tze (Abb. 6a). Je  welter man aber 
yon den U-Fasern aus in das zentrale Mark vorgeht, desto plumper 
werden sie, ~hnlich wie die Astrocyten. Die Zellen runden sich ab und 
werden umfangreicher als gewShnlich. An nicht wenigen Stellen er- 
scheinen zwei polsti~ndige Kerne, andere ZeHen scheinen zusammen- 
zufliel~en bzw. werden mehrkernig (Abb. 7). So erkennt man  erstmals 
vSllig fliel~ende Uberg~nge yon den aufgebl~hten Mikrogliazellen zu den 
Globoidzellen, wobei hier ~uch keine Farbdifferenzen mehr zwischen 
beiden Formen bestehen. Zum Tell lagern sich einkernige Mikrogliazellen 
auch um Globoidzellen und umschlie~en diese mi t  ihren Forts~tzen. 

Wir sehen also rein morphologisch ~bergangsformen yon der ~r 
glia zu den Globoidzellen. Es fragt sich, ob der~rtige ~bergi~nge auch 
histochemisch zu finden sind. Sicher ist, dal~ die Globoidzellen z. B. eine 
starke PAS- und Tetrazoniumreaktion geben. Gerade die Mikroglia ist 
aber teilweise ])AS- und Tetrazonium-negativ,  w~hrend andererseits 
die Astrocyten eine kri~ftige Tetrazonium-, die mesodermalen Gef~i~- 
wandzellen eine deutliche PAS-l%eaktion geben. Man k5nnte also zu- 
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n/~chst annehmen, dab die mikrog]iSse Genese der Globoidzellen sehr 
unwahrscheinlieh sei und eher die Astrocyten oder das Mesoderm in 

Abb. 6. a Mikroglia-1)roliferation an der  Rinden- l~arkgrenze.  - -  b l~ose~tenfSrmige Zusarnmenlagerung  
yon l~[ikrogliazellen. GLOBUS-:PENu D - r ~ r b u n g e n  

Abb.  7. Geschwollene IClikrogliazellen m i t  i Jbe rgang  zu Globoidzellen. Gv,OBUS-]PENFIEI~D-F~rbung 

Frage k/~men. Diese scheinbare Inkongruenz zwischen morphologischem 
und histoehemischem Befund ]/~f~t sich unserer Auffassung nach aber 
lSsen: Die Astrocyten geben an und fiir sioh eine stark positive Tetra- 
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zoniumreaktion, was man  gut bei Entmarkungsprozessen mit  typischem 
Myelinabbau wie z .B .  bei der Schildersehen Krankhei t  beobaehten 
karm. Die GefgBwandzellen besitzen andererseits durch ihren Mucopo]y- 
saccharidgehMt eine positive PAS-I~eaktion aueh ohne die bei unserem 
FMle vorliegende Aufnahme yon Abbaustoffen. Die Mikroglia zeigt 
dagegen Ms einzige Ze]lform eine kontinuierliche l%eihe yon vSllig PAS- 
und Tetrazonium-negativen Zellen fiber solche mit  einer PAS-positiven 
Plasmaverdiehtung nahe des Kerns bis zu Ze]]en, deren ganzer Plasma- 
leib eine krMtige PAS- und Tetrazoniumreaktion gibt. Dieser zunehmend 
positive AusfM1 der histochemischen l%eaktion, der zweife]los Ausdruck 
einer sekund/~ren Stoffaufnahme ist, geht der Aufblghung und Zu- 
sammenballung der Mikrogliazellen parallel und gipfelt in der G]oboid- 
zelle. Mit der in der Intensit/~t wechselnden t%eaktion stfitzt somit die 
histochemische Untersuchung eher den morphologisehen Befund. Wie 
bei allen sonstigen Krankhei ten dfirfte die Mikroglia also auch bei der 
Krabbeschen Krankhei t  die ihr zukommende Abr/~umfunktion ausfiben. 

Zusammenfassung 

An Hand  eines Falles yon diffuser Sklerose vom Typus KR~BB~, bei 
dem der Prozel3 die sp~t markreifen Gebiete bevorzugte, wird zu 4er 
formMen Genese der Globoidzellen Stellung genommen. Der Vergleich 
versehiedener Prozel~stadien zwingt zu 4er Annahme, dab auf den Mark- 
scheidenzerfall zun/ichst die ortsti~ndigen M i k r o - u n d  auch Makroglia- 
ze~len reagieren, die sich mit  den MyelinzerfMlstoffen beladen. Beide 
Gliaformen bilden gesehwollene, mehrkernige Zellen, ebenso wie die 
mesodermMen Elemente in denjenigen Gebieten, in denen der Prozel~ 
so weir fortgeschritten ist, dM~ die Gef/~l~wandzellen sieh an den Stoff- 
aufnahme betefligen. Bei sti~rkerem Markzerfall bflden sich aus den 
glykolipoidbeladenen Zellen die vielkernigen, plasmareiehen Globoid- 
zellen. Diese erscheinen zun/~chst frei verstreut,  verdiehten sich aber bei 
Fortschreiten des Prozesses und sammeln sich an der dem Stoffaustausch 
dienenden Gef/~13absehnitten, we es zu einer Epithe]oidzellbildung kom- 
men karm. An Hand  eines Vergleiches verschiedener Zellf/irbungen, 
histochemischer Reaktionen und Faserimpr/ignationen l/~13t es sich wahr- 
scheinlich machen, dab zwar Mle gliSsen und mesodermMen Zellen an 
der Stoffspeicherung teilnehmen, dM3 sieh abet  - -  entgegen einer yon 
uns ~riiher ge/~ul3erten Auffassung - -  nut  die Mikroglia zu G]oboidzellen 
umbildet. 
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