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Unter den heredodegenerativen Krankheiten nimmt die familigre 
amaurotische Idiotie durch ihre charakteristischen klinischen Symptome, 
noch mehr aber dureh ihre griindlieh erforsehten anatomischen Verhi~lt- 
nisse einen besonderen Platz ein. Einigen anatomisehen Eigensehaften 
kann n~mlich beinahe pathognomischer Weft beigelegt werden, nnd 
zwar denienigen, welche bisher ausschliel31ieh bei dieser Krankheits- 
form gefunden wurden. 

Als solche k/Snnen erw~hnt werden: die Ubiquit~t der Nervenzell- 
ver~nderungen, die ballonartige Auftreibung der Dendriten, endlieh die 
eigenartige Besehaffenheit der Abbanprodukte. 

Letztere wurden auf dem Breslauer KongreI~ der Gese]lsehaft Deut-~ 
seher Nerven~rzte (1913) yon A~zheimer als geradezu eharakteristiseh 
f/Jr die amaurotisehe Idiotie bezeichnet. Alzheimer nannte diese yon 
SchaNer entdeekten ,,leeithinoiden" Substanzen ,,Prglipoid". 

Obwohl Ciaccio auch bei anderweitigen und zwar entziindlichen Pro- 
zessen Abbauprodukte yon iihnlieher Natur  nachweisen konnte, nahm er 
die Identifizierung derselben nicht vor, und so geschah es, dal3 die prMi- 
poide Degeneration ihre yon A~zheimer zugewiesene Sonderstellung weiter 
behielt. Ernst bezeichnete z. B. noch im Jahre 1923 das PrMipoid als 
eine Unterart  der allgemeinen fettigen Degeneration, welche nur bei der 
am~urotischen Idiotie vorkommt. 

Diese Sonderstellung des Pri~lipoids wird aber dadurch ersehiittert, 
daI~ wir in einem X~'alle son Meningitis tuberculosa im Innern der Nerven- 
zellen die erwdihnten Entartungsprodukte entdec/sten und sie mit dem Prdi- 
lipoid identi/izieren konnten. Somit ist also die kindliehe Form der fami- 
]i~ren Idiotie nur als ein besonders reicher Fundort  dieser sonst nur 
selten vorkommenden Abbauprodukte zu betrachten. 
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Unser Fall ist folgender:  
Frau R.M., 29 Jahre alt; reehte Niere vor 3 Jahren wegen Tbe. entfernt. 

Aniang April 1925 tritt wieder Fieber auf. Nun wird sis auf die inhere Abteihng 
des Szt. Istvdn-Krankenhauses zu Budapest (Oberarzt: Dozent Dr. A. Hasenfeld) 
aufgenommen, wo folgendes geiunden wurde: ~dberall schmerzhaite Klopfempiind- 
lichkeit des Sehadels; Lendenwirbels~ule und beide Lendengegenden aui Druek 
empfindlich; Pupillen mittelgroB, reagieren gut; t~eflexe lebhafter, Babins~y lilxks 
positiv. Angedeutete Genic/cstarre, Kernig ~-. Ausgesproehene ~berempfindlieh- 
keit, lebhafte Dermographie. Augenbewegungen frei, bei Seitenblick Doppelt- 
sehen. Liquoruntersuehung: Vermehrter Eiweil~gehalt, Koch negativ, Wasser- 
mann negativ. Temperatur zwischen 37,3--39,7 ~ - -  Im weiteren Verlauf der 
Krankheit bestandige Kopfsehmerzen, sp~ter rechte Pupille etwas verengt, rechter 
Facialis etwas gel~hmt, die ~ackenstarre nimmt zu. Sparer Erbrechen, endlieh 
am 18. V. 1925 Tod. 

Die klix~ische Diagnose ste]ite man auf Meningitis tuberculosa, welche yon 
dem nachfolgenden Sel~tionsbe]und vollst~ndig best~tigt wurde. ,,Meningitis tbc. 
cure hydrocephalo acuto interno et externo. Tbc. miliaris universalis ~ulmonum, 
tenure et hepatis. De]ectus renis dextri post ne~hrJctomiam." 

Die Sektion f~ihrte Oberarzt  J. Bal5 ~us, dem ich die ]iebenswfirdige 
Uberl~ssung des Falles verdanke.  

Histologische Untersuchung. 
1. Die Gehirnh~ute enthalten das auf Meningitis tuberculosa eharakteristische 

Infiltrat, und zwar nicht nur aui der basalen, sondern auf der konvex lateralen 
Oberfi~che (Gyri eentrales) aueh. Doeh ist die Infiltration der Meningen der 
Gehirnbusis massenhafter. Die ze]ligen Elemente des Iniiltrats sind: Plasmazellen 
Lymphocyten, Makrophagen (die Kistioeyten yon Aschof]) und in verschwindend 
kleiner Zahl Leukoeyten. Der ZellkSrper der Makrophagen ist entweder gleieh- 
mitBig diffus gef~rbt oder hat eine sehaumige Struktur; Kern meistens exzentriseh, 
einige Zellen sind mehrkernig; der Zelleib enth~lt hier und da zerfallene Kern- 
reste. - -  Die Gef~l~e der Gehirnsubstanz sind ebenfalls infiltriert, doeh fehlen 
hier die Makrophagen i~st vollst~ndig. - -  An einigen Stellen (wo n~mlieh die 
Gehirnh~ute starker infiltriert sind) ist die zonale Gehirnsubstanz sehr kernreieh, 
das Grundgewebe aufgelockert mit zahlreiehen Corpora amylacea bes~t. Die 
genannten Kerne erweisen sich tells Ms Gliakerne (an Cajals Sublimat-Gold- 
pr~paraten), teils Ms Lympho- und Leukoeyten, d.h. es kam an diesen Stellen 
za einem Durehbrueh der physiologisehen ektomesodermalen Grenze. 

2. Die Gehirnsub~tanz weist an zwei Stellen typisehe Tuberkel auf: Der sine 
sitzt in der weiBen, der andere in der grauen Substanz (Regio Gyri reeti); die 
zentr~le Verk~sung wird yon Langhanssehen Riesenzellen sowie yon Epitheloid- 
und Plasmazellen umgeben. 

In  den iVervenzellen linden wir keine normale Nissl-Struktur (Toluidinblau 
naeh Alkoholfixierung). Schnitte aus den Orbitalwindungen enthalten leieht 
aufgeblghte ~ervenzellen, deren Kerne entweder dunkel und scharf umrissen 
oder verwaschen sind; Zelleib - -  aueh im apikalen Dendrit - -  netzartig 
gebaus mitunter kommen auch Iqeuronophagien zur Beobachtung. Die aus 
anderen Gegenden des Gehirns verfertigten Sehnitte zeigen dasselbe Bild, mit dem 
Unterschied, dab hier die netzarbige Struktur der Zelleiher nieht so stark zum 
Ausdruck kommt. - -  Die Bielschowskyschen Fibril[snpr~parate weisen einen 
k6rnigen Zerfa]l der Fibrillenstruktur des Zellinneren auf. Der raassiv imprg- 
gnierte Kern wird meistens yon einem hellen Hof nmgeben, hierauf folgen die 
Silberk6rnehen yon verschiedener GrSBe, welehe in etwas feiner Anordnung auch 
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die apikMen Dendriten ausftillen. 0f~ers kommen Zellen zur Beobaehtung, welche 
die Silberbroeken in unregelmaBiger Ver~eilung enthalten. Aueh die Gliazellen 
der zonalen Schieht sind mit  Sflberk6rnern beladen; in den tieferen Sehichten 
kommen aueh fragmentierte Axone zur Beobachtung. 

Der obenerwahnte wabige Aufbau der Nervenzellen, welcher, wie gesagt, 
in der Regio orbitalis besonders ausgepragt war, erhiel~ durch die Herxheimer- und 
Spielmeyer-Praparate seine vollst~tndige Erklarung, da die Netzliicken bei dem 
ers~eren Verfahren (Seharlach R.) mit  hellgelben, bei dem letzteren (Spielmeyers 
Hdmatoxylin) mit  blauschwarzen Kb'rnern er/i~llt erscheinen (siehe Abb. l). Die 
K6rnehen bestreuen sehr selten gleichmaBig den ganzen Zellk6rper, meistens 
samme]n sie sich an dem peripherischen (siehe Abb. 1 bei ,,C") bzw. nur an dem 
basalen Teil der Nervenzelle an; mal]ehmM k6nnen sie auf eine gewisse Streeke 

A B C 

Abb. 1. Fall 1t. M. Meningitis tuberculosa. Die Nervenzellen ,A", ,,B" und ,,C" en~halten lezi- 
thinoide K6rnchen yon verschiedener Gr6~e und ungteichmfi/3iger Verteilung. :Den Zellen A und 
lagern sich auch noch ~)ericellul~ire, massig verklmnpte Degenera~ionsprodukte an. ~hnliche 
Zellformen, wie A und B iiberwiegen in den Praparaten. Die Zello C weist nut intracellul~re 
Kfrnchen auf, welche sich an oiner Seite des Kerns circumscrip~ ansammela. --  Spietmeyers 
Mar~l~rbung. Orbitalrinde, Schich?~ der mittelgrol3en Pyramiden. Zeichn. Zeiss tIomogen-Immers. 

Apert. 1.30. Comp. Okul. 15. 

auch in dem apikalen Dendrit  verfolgt werden. Auffallend is~ es, dab die K6rn- 
chen sehr oft auch im perieellularen Raum vorkommen (siehe Abb. 1, Ze]le , ,A"), 
und zwar manchmal in so groBer Zahl, dab dadurch die Nervenzelle sozusagen 
inkrustier~ erscheint (siehe Abb. l, Ze]le ,,B"). AuBer den Nervenzellen sind 
auch die gliSsen und adven~itiellen Bestandteile mit  ahnliehen K6rnchen gefiillt, 
um einige Gef~Be herum k6nnen wit sogar ganze Massen yon blauschwarzen 
Massen bemerken. Die k6rnerbeladenen Gliazellen f~nden sich in der zona]en 
l~indensehieht in besonders groBer Zahl vor. Die K6rnchen widerstanden aueh 
der iibertriebenen Dffferenzierung, zum Beweis dessen, dab wir es hier in der Tat 
mit  einer spezifischen Farbung zu tun  haben. A n  unge]i~'bten Schnitten zelgen 
sie keine Eigen/arbe, yon einem Pigment kann also nieht die Retie sein. 
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Andere Teile des Gehirns (Centralis ant. und post., Ammonshorn, Lobus 
temporalis, oceipitalis, Pons), welehe wit ebenfalls mit Spielmeyers Methode 
durehmusterten, enthielten keine Spur yon den besprochenen K6rnchen. Diese 
kamen nut in einer gewissen Gehirngegend, n~mlich im vorderen Tell des Gyrus 
rectus, zur Beobachtung. 

Das Markbild kann im allgemeinen ~ls normal angesehen werden, doch ist 
in einigen Markradien - -  besonders in der l~he der weil~en Substanz - -  aus- 
gesproehene Markdegeneration (unregelm~l~ige Aufbl/~hung, Zerfall) zu linden. 

Gliazellen (Ca]als Goldsublimatmethode). Gyri orbitalis: Im Cortex tiberius 
sehwere Klasmatodendrose. Der Zeffall ist grobk6rnig, einige versehonte Zell- 
exemplare sind hypertrophisch. Im Stratum zonale und an der Grenze der weiBen 
und gr~uen Substanz finden sich nur hypertrophische Gliazellen ohne Zeffalls- 
erseheinungen. In der ~arksubst~nz ebenfalls Gliazeffall. Die schwerste Zer- 
st6rung ist in der Umgebung eines in der grauen Substanz sitzenden Tuberkels 
zu linden, wo s~mtliehe Rindenschichten wie auch die weiBe Substanz yon auro- 
philen Broeken diffus bedeekt waren. Im Ammonshorn und in den zentralen 
Windungen leiehtere, uber noch ziemlieh ausgesproehene Xlasmatodendrose. 

Aus der obigen Darstellung geht hervor, dab dutch die histologische 
Untersuchung die klinische Diagnose und der Obduktionsbefund voll- 
kommen best~tigt wurde. Unser Fall erweist sieh nach alledem unzweifel- 
haft als Meningitis tuberculosa. Da aber die histologische Untersuchung 
auch die Mitbeteiligung der Gehirnsubstanz aufdeckte, muB der Krank- 
heitsprozeB als Meningoencephalitis tuberculosa betrachtet werden. 
Darauf weisen n~mlieh die Reaktion der Gehirnsubstanz in der Nach- 
barschaft der infiltrierten Gehirnhaute, die weitverbreitete schwcre Ent- 
artung der Nervenzellen, ferner die Klasmatodendrose der Gliazellen, end- 
lich die Anwesenheit zweier im Gehirngewcbe aufgefundenen Tuberkel bin. 

Der eine der eben erw~hnten Tuberkel sail in der Rinde der Regio 
orbitalis, und eigentiim]icherweise fandcn wir in derselben Gegend 
-- n~mlich in der Rinde des linken Gyrus rectus --  in s~mtlichen sich 
hier vorfindenden Nervenzellcn dunkelblaue KSrnchen an Spielmeyers 
Markscheidenpr~paraten. Da diese h~matoxilin-affine XSrnchen eine 
Eigenfarbe nicht besitzen und so niehts fiir ihre Pigmentbeschaffenhcit 
spricht, k6nnen sic nut als Degenerationsprodukte betrachtet werden. 

Durch die Anwesenheit solcher Degenerationsprodukte in den l~erven- 
zellen erlangt abet unser Fall eine besondere Bedeutung, da eine ~Substanz 
yon ~hnlicher Beschaffenheit i~n Inneren der Nervenzellen bis jetzt n u r  
bei einer einzigen Krankheitsform, n~mlieh in den Tay-Sachs-Seha//er- 
schen familigren, infantil-amaurotischen Idiotief~llen beobachtet wurdc. 
Dieses Degenergtionsprodukt wurde yon Scha//er schon im Jahre 1905 
mit Hilfe der Weigert-Wolters-Methode entdeckt, ausfiihrlich abcr be- 
sch~ftigte er sich mit demselben in einer im Jahre 1922 ver6ffentlichten 
Arbeit. Seiner Auffassung nach sind diese Degenerationsk6rnchen Gebilde, 
die aus dem undifferenzierten Plasma, d. It. Hyaloplasma, entstehen. Er ~ 
gab ihnen, gestiitzt auf die Festste]tungen Reiehs -- hinsichtlieh der 
f~rberischen Reaktion des Lecithins --  den Namen lecithinoide K6rnehen. 
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Es taucht  hier jene Frage auf, ob die Abbausto//e unseres Falles den 
lecithinoiden Kdrnchen gleichgestellt werden kdnnen. Zur Beantwortung 
dieser Frage sollten wir in unserem Falle vor allem die Weigert-Wolters- 
sehe Fitrbung anwenden. Da aber zu diesem Zwecke uns leider kein ge- 
niigendes Material zur Verftigung stand, fiihrten wir als Gegenprobe die 
Spielmeyersehe Markmethode an einem Mteren Sachs-MateriM (Fall 

Rotbart) Scha//ers mit seiner giitigen Erlaub- 
his aus. ])as Ergebnis dieser Untersuehun- 
gen war, dab die Spielmeyersehe Markf~r- 
bung die lecithinoiden K6rner mit  allen 
ihren eharakterisehen Eigenschaften fast 
so gut darstellen kann, wie die Weigert- 
Wolterssehe Methode (siehe Abb. 2). Diese 
Feststellung ersehien uns aber an und fiir 
sieh noeh nieht geniigend zu einer vollstdn- 
diffen Identifizierung der beiden Bildungen. 

, Bei unseren weiteren Untersuchungen 
befolgten wit die Vorsehriften Huecks, wel- 
ehe er zur Charakterisierung der Pigmente 
aufstellte, einesteils weft Hueclos Lipofusein 
mit  Markseheidenf~irbung sieh manehmal  
ebenfalls anf~rbt, andernteils weft naeh 
Scha[fers Ansieht es sieh aueh bei dem 
leeithinoiden Produkte um die Bildung eines 
, ,Abbaupigmentes" handelt. 

Bei der Priifung des mikrochemischen Ver- 
haltens stellte sieh eine vollkommene fJber- 
einstimmung beider Produkte heraus. Die un- 

Abb. 2. Fall Rotbart. Idiotia amau- 
rotiea ]amilla~is. (Tay-Sachs-Seha/- tersuehten KOrnchen sind danach weder in 
le~'). Eine m~icht ig- - , ,ba l lonar t ig"  S ~ u r e n  noch in Alkalien 16slieh, hOchstens 
- -  geblahte Pyramidenzelle dicht 
und gleichm~ifliggefiilltmitlecithi- kommt  es bei der Anwendung yon kon- 
noiden KSrnchen. Am unteren zentrierten LSsungen zu einer Anderung 
Ende der Zelle ist  ein Gliakern zu 
sehen. - -  Spielmeyers Markf~irbung. i h r e s  morphologischen Aussehens : indem 
Schicht der mittelgro/3en Pyrami- die rein verteilten K6rnchen sich zu gro. 
den. Zeichnung, dieselbe Vergr5- 

13erung wie Abb. 1. b e n  S e h o l l e n  z u s a m m e n b a l l e n .  D a s s e l b e  

konnten wir bei lgngerer Anwendung yon 
,,Bleiehmitteln" (H202-LSsung) beobachten. Die Fettl6sungsmittel 
(Alkohol, Xylol, Chloroform) entfernen einen gewissen Anteil der KSrn- 
ehen, wodureh nachher die Zahl der Sehollen in den Zellen verringert  
erseheint. Eine vollstgindige L6sung kann nicht einmal bei Anwendung 
warmen Chloroforms (55 ~ C) erzielt werden. Eisenreaktion naeh Turn- 
bull negativ. Zur Kontrolle s~mtlicher LSsungsverh~iltnisse bedienten 
wir uns irgendeines leicht anwendbaren F~rbungsmittels (Nilblausulfat). 
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In bezug des fdirberischen VerhaItens -- abgesehen yon unbedeutenden 
Abweiehungen -- konnten wit ebenfalls nut Ubereinstimmungen zwischen 
den beiden Bildungen best~tigen. So f~rben sich mit basischen Farb- 
stoffen beide stark blau, mit Sudan orangerot, w~hrend Scharlachrot 
das eine (Sachs-Produkt) hellrot, das undere (unser Fall) orangerot f~rbt; 
Spielmeyers Markscheidenf~rbung ist, wie erw~hnt, bei beiden positiv, 
Silbernitrat (10~o, 24 Stunden bei Licht) bei beiden negativ. W~hrend 
im Sachs-Falle das Osmiumtetraoxyd nieht reduziert wird, erscheinen 
in unserem Falle in verschwindend kleiner Zahl braunschwarze, osmio- 
reduktive KSrnchen. Da ~hnliche leichte Abweiehungen schon dutch 
geringe Ver~nderungen der chemischen Zusammensetzung des betreffen- 
dan Stoffes hervorgebracht werden kSnnen, und da wir ferner auch im 
f~rberischen Verhalten keine bedeutenderen Untersehiede fanden, so kann 
mit t~echt behauptet werden, da~ die in unserem Falle in den Nerven- 
zellen entdec/sten Schollen mit den Schaf/erschen ,,lecithinoiden" Kgrnchen 
sowohl ~n milsrochemischer wie in /dirberischer Hinsicht als voll/~ommen 
gleichartig betrachtet werden m~ssen. 

Trotz tier mikrochemisch und f~rberisch nachgewiesenen Uberein- 
stimmung beider Degenerationsprodukte bestehen in morphologischer 
Hinsicht weitgehende Unterschiede. Der am meisten auffallende Unter- 
sehied erweist sieh im morphologischen Aussehen jener Nervenzellen, 
welche der Degeneration erlagen (vgl. die Abb. I und 2). Namentlich 
im Sachs-F~lle befinden sich die Nervenzellen immer in einem aul~erordent- 
lichen Bl~hungszustand, woran auch die Dendrit~ste teihmhmen, da- 
gegen in unserem Fall erscheinen die Nervenzellen nur sehr sehwach 
oder gar nieht gebl~ht, wobei dieDendriten g~nzlich unvergndert bleiben. 
Aber bedeutende Untersehiede zeigten sich much in Form und Anord- 
nung selbst der DegenerationskSrnehen. So haben die KSrner bei 
Tay-Saehs im allgemeinen polygonale Form, sind mosaikartig angeord- 
net und kSnnen den Zelleib vo]lst~ndig ausfiillen, wohingegen sie in 
unserem Falle abgerundet oder manehmal brSckelig sind und entweder 
nur einen gewissen Tail des ZellkSrpers einnehmen oder abet sich kranz- 
~rtig um den zentralen Kern anordnen. Ein weiterer bedeutender Unter- 
schied zeigt sich darin, da~ in unserem Falle h~ufig auf~er im Zellinnern 
auch noch in den pericelluldiren Rdiumen der Nervenzellen die gleichen 
Degenerationslsgrnchen au/zu/inden waren (siehe Abb. 1, Zelle A and B). 
Diese ~uffallende Erscheinung kann vielleicht damit erkl~rt werden, dal~ 
aus dem pericellul~tren Gewebssaft die Degener~tionsprodukte nach Art 
der ,,Inkrustationen der Go]gi-Netze" gef~llt wurden. 

Die aufgez~hlten morphologischen Unterschiede lassen die Ver- 
mutung zu, da$, trotz der mikroehemisehen und f~rberischen (~ber- 
einstimmung der besprochenen Gebilde, die Art des Zustandekommens, 
also ihre Entstehungsweise nicht die gleiehe sein ~ann. 



522 T.v. Lehoczky: 

Darauf weis~ schon jene Tatsaehe hin, dab die Zellaufbl~hung in 
den Sachs-F~Hen dem Erseheinen der Degenerationsk6rnchen immer 
vorausgeht, so dab die K6rnchen die polygonale Form der Netzlficken 
der Zelle annehmen, dagegen in unserem Falle weder yon einer bedeuten- 
den Zellbl~hung noch yon einer polygonalen Form der K6rnchen die 
Rede sein kann. Wenn wir noch in Betracht ziehen, dab die Nervenzell- 
var~nderungen der Sachs-F~lle allgemein verbreitet, die des unserigen aber 
umsehrieben sind (l~egio gyri recti), ferner dab die Nissl- und Ca]al- 
Pr~parata an dieser umschriebenen Stelle sehr schwere Nerven- und 
Gliazelldegeneration aufweisen, muB gefolgert werden, dab in unserem 
~alle eine umschriebene Stelle des Gehirns von einer schweren Schddigung 
(o//ensichtlich toxischer Natur) getro//en wurde und diese exogenc Einwir- 
]~ung das Zustandekommen des seltenen Degenerationsproduktes nach 
sich zog; dagegen in den Sachs-FMlen handelt es sich bekanntarweise um 
einen endogenen Defekt der Nervenzellen, also yon einer primgr degenera- 
riven Ver~inderung (Scha]/er), wo also die Degenerationsk6rnehen auf 
endogener Grundlage zustande kamen. 

Nach alledem gesellt sieh den eben behandeltan morphologischen 
Unterschieden auch noch eine genetische Abweichung zu, indem die 
Degenerationsk6rnchen in dem Saehs-Falle auf einen endogenen, in 
unserem Fall aber auf einen exogenen Ursprung zurfickgeffihrt warden 
k6nnen. 

Es tauch~ fernerhin jene Frage a.uf, ob wir in unseram Falle bei dam 
Zustandekommen des Abbauproduktes auBer der allgemeinen toxischen 
Einwirkung auch noch eine spezi/ische Badeutung dem tuberkul6sen 
Gewebe zuschreiben k6nnen. Diese Frage, die wir uns hiermit stellten, 
ist durch jene Feststellung Uiaccios begriindet, dab die Epitheloidzellen, 
Plasmazellen und Makrophagen des tuberkul6sen Gewebes Lecithin ent- 
halten, dessen F~rbungsverh~ltnisse bekannterweise mit denen des yon 
uns studierten Lecithinoids fibereinstimmen. Tats~chlich fanden wir 
bei einem weiteren Falle yon Meningitis tbc. in der Umgebung eines 
Gahirntuberkels ebenfalls mit h~matoxylinaffinen KOrnchen beladene 
Makrophagen (Markf~rbung Spielmeyers), und dazu kam es noch, dab 
in unserem Falle die Nervanzellen in jener Gegend eine lacithinoide 
Degeneration aufweisen, wo wir an den weiteren Pr~paraten der Schnitt- 
serie einen kleinen Rindentuberkel entdecken konnten. 

Zur Beantwortung der aufgeworfenen Frage musterten wir drei andere 
Meningitis-tbc.-Fi~lle durch, wobei wir unsere besondere Aufmerksam- 
keit auf die basalen Teile, welche gew6hnlicherweise starker infiltrierte 
Gehirnh~ute aufweisen, gerichtet haban. 

Da aber diese Untersuchungen mit einem vollst~ndig negativen Er- 
gebnis endigten, muB auch unsere Antwort auf die aufgeworfene Frage 
dahin lauten, dab beim Zustandelcommen des betro//enen Abbauprodul~tes 
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dem tuberl~ul58en Gewebe nur eine allgemein toxische und l~eine spezi/ische 
Rolle zugeschrieben werden l~ann. 

Es bleibt nun die ErSrterung jener Frage iibrig, wie eigentlich die 
lecithinoide Substanz chemisch charakterisiert werden l~Snnte. 

Beim Uberblick unserer identifizierenden Untersuchungen fMlt es au~, 
dug die Re~ktionen mit denen des Lipofuscins yon Borst-Ituecl~, also 
mit denen des Abb~upigments, fibereinstimmen. Kann dan~eh in un- 
serem Falle nicht einfach von einem Lipofuscin die Rede sein? Die 
nahe Verwandtsehaft mit dem Lipofuscin wurde yon den meisten Unter- 
suchern betont, unsere Ansieht ist aber, dab es sieh hier nur um eine 
Verw~ndtsehaft und nieht um eine Gleichheit handeln kann. Das Lipo- 
fusein ist n~mlich ein Pigment, dessen Hauptcharakteristik aber ist, 
dab es eine Eigen/arbk besitzt. Das lecithinoide Produkt hat  d~gegen nut  
in einzelnen F~llen (die F~lle von Schob, Bielschowsl~y, Spielmeyer) eigene 
Farbe, es ist in anderen F~llen, wie aueh in dem yon uns zum Vergleieh 
hinzugezogenen Sachs-Fall, und in unserem Fall an ungk/a'rbtkn Prgpa- 
ratkn volIstgndig farblos. In den erstgenannten F~llen (mit Eigenfarbe) 
kann an die M6gliehkeit einer Beimengung des Lipofuscins zu dem leei- 
thinoiden Produkt  gedaeht werden. 

Die lecithinoidk Substanz ist also so mibrochemisch wie ]drberisch mit 
dem Lipo/uscin eng verwandt, ohne mit ibm gleich zu skin. 

Das lecithinoide Abbauprodukt wurde chemisch yon s~mtliehen For- 
sehern/i~r kin Lipoid gkhaltkn. Wir eraehten es aber wegen der Wiehtig- 
keit der Frage doeh nieht Ifir unn6tig, die Begrfindung dieser Auffassung 
kurz noch einmal zusammenzufassen, um so mehr, da bei den Irfiheren 
Untersuchungen nieht s~mtliche eharakteristische Lipoidreaktionen be- 
nfitz~ wurden. 

Das Abbauprodukt kann wegen seiner teilweisen L6sbarkeit in Fett-  
15sungsmitteln, ferner wegen seinerF~rbbarkeit (mit gelblichkrFarbnuanee) 
mit Fettf~rbern wie Sudan und Seharlachrot im allgemkinen zu den ]ett- 
artigen Sto//en gkzghlt werden; doeh dieselben Reaktionen beweisen 
uns zugleich, dab es keineswegs aus neutralem Fette besteht, da letzteres 
sich in FettlSsungsmitteln vollst~ndig 15st und mit den Fettf~rbern sieh 
tiefrot fgrbt. Wenn wir zu den eben aufgez~hlten l~eaktionen 
noeh die Osmiumnegativit~t, die Blauf~rbung mit Nilblau und die 
H~matoxylinaffinit~t des besproehenen Produkts hinzurechnen, so k6n- 
nen nur die Lipoide im stre~geren Sinnk, also die Phosphatide (Lecithin, 
Kephalin, Myelin), Cerebroside (Phrenosin, Keratin) und die Chole- 
steringruppe, Iiir welehe n~mlich obige Reaktionen in gewissem Grad 
charakteristisch sind, in Betraeht kommen. -- Neben diesenEigensehaften 
zeichnen sieh die Lipoide noeh dutch andere nicht minder churakte- 
ristisehe Merkmale aus. Solehe sind : die yon Kaiserling hervorgehobene 
Doppelbrechnng, ferner die yon Ciakcio naehgewiesene UnlOsbarkeit naeh 
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Anwendung yon sauren ChromsalzlSsungen. Die Doppelbreehung er- 
wies sich in unserem Falle negativ (Untersuchung mit  Polarisations- 
mikroskop), doch kann diesem Verhalten keine Bedeutung beigcmessen 
werden, weil das Material sehon l~ngere Zeit in der Fixierungsfltissigkeit 
lag. - -  Fiir die Umwandlung in nnlSsliche Verbindung durch Chromieren 
spricht schon die Art  der Entdeckung:  Scha//er sah namlich das lecithi- 
niode Abbauprodukt  an seinen Weigert-Praparaten zuerstl Der Urn- 
stand wird aber dutch den positiven Ausfall der in unserem Falle an- 
gewendeten Ciaccio-Methsde noch mehr hervorgehoben, wobei das be- 
sprochene Abbauprodukt  an unseren Paraffinpritparaten ebensolche 
orangegelbe F~rbung aufwies, wie an den Gefrierschnitten. Bei der in 
unseren F~llen ebenfalls positiven Spielmeyer-Markscheidenmethode ruft  
offenbar die zur Beizung benfitzte FerriammonsulfidlSsung die den 
Chromsalzen ~hnliche Wirkung hervor. Nach alledem gehSrt also das 
lecithinoide Proclulct zu den Lipoiden im engesen Sinne. 

K6nnen wir auf Grund unserer Untersuchungen bestimmen, welches 
oder welche von diesen Lipoiden in der Bildung des besprochenen Abbau- 
iorodu~ts teilnimmt ? Nach Ciaccio ist das mit  seiner Methode nachweis- 
bare Lipoid das Lecithin, und er unterscheidet deshalb auch besondere 
Lecithinzellen, in welchen ns dieses Produkt  gew6hnlicherweise 
vorkommt.  - -  Zur Unterscheidung der einzelnen --  im Zentralnerven- 
system vorkommenden --  Lipoide ffihrt Reich eine l%eihe yon Reak- 
tionen auf, wobei er bezfiglieh des Lecithins feststeHt, dab es Weigert 
-positiv, Osmium (schwaeh)-positiv, S~Fuchsin-positiv ist, sich mit  Thionin 
blau f~trbt. Da diese Eigensehaften anch ftir das Sachssche Abbauprodukt  
nachgewiesen werden konnten, wurde es von Scha//er mit dem Namen 
,,Lecithinoid" belegt. 

Trotzdem aber die Untersuchungen Ciaccios und Reichs sich gegen- 
seitig unterstiitzen nnd erggnzen, miissen wir auch den Einwand Ascho//s, 
welcher aueh yon Friin~el erhoben wurde, in Erw~gung ziehen, wonaeh 
man das zur Kontrolluntersuchung nStige Lecithin bisher noch hie in 
reinem Zustand herstellen konnte, und so ~Snnen die besprochenen 
Rea/stionen nicht entschieden chara/~teristisch /i~r das Lecithin gehalten 
,werden. Ascho//ist n~mlich der Ansicht, daB das Lecithin und Chole- 
sterin gemeinsam die Weigertsche Markf~rbung zustande bringen. Da 
nach unserer Ansicht Aseho//s Einwgnde schwer in die Wagschate fallen, 
so miissen wit aneh das lecithinoide Produkt  vielleicht als ein ~ihnlich 
geartetes Gemisch auffassen. Jedenfalls handelt es sich dabei um ein 
Gemisch, welches schon dadurch bewiesen wird, dab das Produkt  sich in 
den einzelnen F~llen verschieden verhi~lt, es ist z. B. gewShnlich osmium- 
negativ, in Walters Falle aber osmioreduktiv usw. Ahnliches Verhalten 
kann entweder dadurch erklgrt werden, dab wit es in den einzelnen Fgllen 
immer mit  einem andersartigen Lipoid zu tun haben, oder aber, dab die 
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Lipoide in den verschiedenen F~llen ein Gemisch yon verschiedener 
Zusammensetzung bilden. Da letztere Auffassung auch dutch das ehe- 
misehe Verhalten (nimlich dutch die teilweise LOsliehkeit in Alkohol) 
gerechtfertigt wird, 8o ist das besprochene Scha/]ersche Abbauprodul~t end- 
g~ltig als ein Gemisch yon mehreren Lipoiden (ira strengsten Sinne) zu 
betrachten. 

Die Beantwortung der zuerst aufgeworfenen Frage -- ,,welches oder 
welehe der Lipoide das Produkt bildet" -- ist uber dutch die soeben 
gegebene Antwort keineswegs ersch0pft. Denn sie wiirde noeh die 
Aufzihlung alle de~ einzelnen Lipoide (ira strengsten Sinne) verlangen, 
welche bei der Bildung des erw~hnten Gemisches in Betracht kommen. 
Beim Bespreehen yon Ciaccios und Reichs Untersuehungen sahen wir aber, 
dal3 unsere mikl'ochemischen und fgrberischen Reaktionen zu solch einer 
Feststellung unzulinglieh sind, and so diirfen wir die einzelnen l~arb- 
nuaneen nur mit einem gewissen Vo?behalt zur Identifizierung der ein- 
zelnen ehemischen Individuen gebrauchen. Die Labilitit der Farb- 
reaktionen wird besonders lehrreieh mit jenem Beispiel bewiesen, 
wonaeh das Cholesterin mit Nilblausulfat einmal rot, ein andermal 
blau gefirbt wird, je naehdem, ob wir as in gr0f~erer oder in geringerer 
Menge yon 01s~ure gel0st haben (Ascho]/). Bei der Unterseheidung der 
einzelnen Lipoide habenwir also: , ,Vorliufig.. .  kaum mehr ale Gruppen- 
reaktionen" (Kaiserling). 

Wenn auch die Untersuehungen Ciaccios und Reichs uns nieht dazu 
bereehtigen, das Lecithin als einzigen Bestandteil des Abbauproduktes 
aufzufassen, so ist eine Beteiligung dieses Stoffes in dem erwihnten 
Gemisch keineswegs abzusprechen. Das besprochene Abbauprodukt ist 
also ein Gemisch mehrerer Lipoide (ira strengsten Sinn), von welchen bisher 
allein das ]Lecithin, richtiger die Lecithine mit einer gewissen Wahrschein- 
lichkeit identi/iziert wurden. 

Mit diesen Feststellungen steht die Benennung des besproehenen Ab- 
bauprodukts ale ,,Lecithinoid" keineswegs im Widersprueh, da dadureh 
bloB die Leeithinihnlichkeit betont wird. Hingegen gibt die Atzheimer- 
sche Benennung -- ,,Pr~lipoid" -- zu gewissen Mif~verstindnissen An- 
laB. Diese Bezeiehnung soUte nimlich das zum Ausdruck bringen, daf~ 
sich die lecithinoiden K0rnehen sparer (in den Gliazellen) in Neutral- 
fette umwandeln, daf~ sie sich also in einem Zustand befinden, welcher 
eine Vorstu]e zu den Neutralfetten bildet. Dazu ist abet die Alzheimer- 
sche Bennenung keineswegs geeignet, denn wenn wir unter Lipoiden die 
Lipoide im strengeren Sinne verstehen, so sollte das ,,Prilipoid" eine 
Vorstufe vor diesen strenggenommenen Lipoiden bedeuten, was keines- 
wegs mit den Tatsaehen im Einklange steht; fassen wir hingegen den 
Begriff der Lipoide ginzhch allgemein, dann reiht sich auch das Pri- 
lipoid in diese Gruppe ein. Uns erscheint die auf Grund der Kaiserling. 

34" 



526 T.v. Lehoczky: 

schen Namengebung gebildete Benennung Prglipose mehr zutreffend, 
wobei die Lipose dem Zustand des Neutralverfettung entspricht. Danach 
schlagen wir vor, den besproehenen Abbauprozefl ale Pr(ilipose zu be- 
zeiehnen, w~hrend die Abbau]~Srnehen selbst ihre yon Scha//er erhaRene 
Benennung ,,Lecithinoide" weiterhin beibehalten m6gen. 

Da abet Ciaccio aueh bei entziindlichen Prozessen (in tuberkulSsem Ge- 
webe, im Epiploon der Kaninehen nach Colibaeilleneinspritzung) Lipoide 
land, deren Ubereinstimmung mit obigem ,,Lecithinoid" (da wir in 
unserem Falle ebenfalls Ciaccios Methode anwendeten) aul~er Zweifel 
steht, erscheint uns eine Erweiterung des Priiliposebegri//s notwendig. 

Danaeh darf die Prglipose nicht als ein Degenerationszustand be- 
traehtet werden, weleher nut bei einer eig'enartigen KrankheRsform des 
Zentralnervensystems vorkommt, sondern ale eine seltenere Form der 
/ettigen Degeneration, bei welcher unbeloannterweise nieht Neutral]ette, son- 
dern Lipoide im engeren Sinne zustande kommen. 

Jene Aufstellung, dab es sieh in den erw~hnten F~llen (Tay-Saehs- 
Schaffer-F~lle, eigener Fall) tats~ehlieh um eine fetbige Degeneration 
and nicht um eine Einlagerung yon Fetten handelt, kann naeh dem 
heutigen Stand der pathologisehen Auffassung dadureh entsehieden 
werden, ob sieh die Zellen sonst in einem Degenerationszustand befinden 
oder nieht. Tatsgchlieh sind die Nervenzellen in den Tay-Saehs-F~illen 
besch~digt, darauf weisen die machtigen Nervenzellaufbl~hungen, welehe 
dem Erseheinen der Degenerationsk6rnchen vorangehen, ferner die spg- 
tere Aufl6sung der fibrill~ren Innenstruktur bin. In  unserem Fall wird 
die Zellseh~digung dutch die Neuronophagie und die silberk6rnige De- 
generation der Nervenzellen geniigend bewiesen. In diesen Fgllen haben 
wir es also mit der unbestreitbaren Tatsaehe einer Entar~ung zu tun. 
Derselben En~artung unterlagen aueh die entziindliehen Gebilde yon 
Ciaccio, w~hrend es sich bei den im Normalzustand leeithinh~ltigen, blut- 
bildenden Organen (Ciaceio) offenbar nm eine physiologische Einlagerung 
handelt. 

Danaeh ist das Abbauproduk~ unseres Falles mit dem der Tay.Sachs- 
sehen Fhlle nieht nur auf Grund des mikroehemisehen und fgrberischen 
Verhaltens, sondern auch bezi~glieh der Tatsache der Entartung identiseh. 

Dadureh, dal~ die Entartung in den F~llen yon Tay-Sachs-Scha]/er 
yon einer endogenen Zellerkrankung, in unserem Fall und in Ciaccios 
Fg]len hingegen yon einer exogenen Einwirkung (Meningitis-tbe.) her- 
vorgebracht wird, leuehtet jene Tatsache hervor, dal~ genetisch wesens- 
verschiedene Prozesse gleiehartige Endprodukte zustande bringen kSnnen. 

Die ~bereinstimmung erstreekt sieh abet keinesweg8 auch au/ das 
morphologisehe Ve~halten: Wit erkannten n~mlieh in dieser Hinsicht solehe 
bedeutende Untersehiede zwisehen unserem Fall und den Sachsschen 
F~llen, welche einesteils eine Unterscheidung zwisehen beiden jederzeit 
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mSgl ieh  m a c h e n ,  ande ren te i l s  die  morpholog ische  Sonde r s t e l l ung  der  

e n d o g e n e n  F~l le  u n b e r t i h r t  lassen.  
Zusammen]assend m 6 c h t e n  wir  die  ,,Priilipose", welehe eine F o r m  

der  f e t t i gen  D e g e n e r a t i o n  dars te l l t ,  sowie dus ,,Lecithinoid", welches m i t  
d e n  K S r n c h e n  dieser  D e g e n e r a t i o n  g l e i eh b edeu t end  ist,  als genau solehe 
allgemein pathologische Bezeiehnungen au//assen, wie z. B. die Hgmosiderose 
und das Hgmosiderin, welehe wohl  e inen  ~us ve r sch i edenen  U r s a c h e n  

e n t s t a n d e n e n  Krankhe i t sp roze f l ,  abe r  ke ine  spezielle K r a n k h e i t s f o r m  

charak te r i s i e ren .  
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