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Unter den heredodegenerativen Krankheiten nimmt die familisre
amaurotische Idiotie durch ihre charakteristischen klinischen Symptome,
noch mehr aber durch ihre griindlich erforschten anatomischen Verhalt-
nisse einen besonderen Platz ein. Einigen anatomischen Eigenschaften
kann namlich beinahe pathognomischer Wert beigelegt werden, und
zwar denjenigen, welche bisher ausschlieBlich bei dieser Krankheits-
form gefunden wurden.

Als solche kénnen erwidhnt werden: die Ubiquitédt der Nervenzell-
veranderungen, die ballonartige Auftreibung der Dendriten, endlich die
eigenartige Beschaffenheit der Abbauprodukte.

Letztere wurden auf dem Breslauer Kongref3 der Gesellschaft Deut-,
scher Nervenirzte (1913) von Alzheimer als geradezu charakteristisch
fir die amaurotische Idiotie bezeichnet. Alzheimer nannte diese von
Schaffer entdeckten ,lecithinoiden Substanzen ,,Pralipoid®.

Obwohl Ciaccio auch bei anderweitigen und zwar entziindlichen Pro-
zessen Abbauprodukte von ahnlicher Natur nachweisen konnte, nahm er
die Identifizierung derselben nicht vor, und so geschah es, dafl die prali-
poide Degeneration ihre von Alzheimer zugewiesene Sonderstellung weiter
behielt. Ernst bezeichnete z. B. noch im Jahre 1923 das Prilipoid als
eine Unterart der allgemeinen fettigen Degeneration, welche nur bei der
amaurotischen Idiotie vorkommdt.

Diese Sonderstellung des Prilipoids wird aber dadurch erschiittert,
daB wir in einem Falle von Meningitis tuberculosa im Innern der Nerven-
zellen die erwdihnten Entartungsprodulte entdeckien und sie mit dem Prd-
lipoid identifizieren konnten. Somit ist also die kindliche Form der fami-
lisren Idiotie nur als ein besonders reicher Fundort dieser sonst nur
selten vorkommenden Abbauprodukte zu betrachten.
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Unser Fall ist folgender: A

Frau R.M., 29 Jahre alt; rechte Niere vor 3 Jahren wegen Thc. entfernt.
Anfang April 1925 tritt wieder Fieber auf. Nun wird sie auf die innere Abteilung
des Szt. Istvan-Krankenhauses zu Budapest (Oberarzt: Dozent Dr. A. Hasenfeld)
aufgenommen, wo folgendes gefunden wurde: Uberall schmerzhafte Klopfempfind-
lichkeit, des Schidels; Lendenwirbelsiule und beide Lendengegenden auf Druck
empfindlich; Pupillen mittelgroB, reagieren gut; Reflexe lebhatter, Babinsky links
positiv. Angedeutete Genickstarre, Kernig +. Ausgesprochene Uberempfindlich-
keit, lebhafte Dermographie. Augenbewegungen frei, bei Seitenblick Doppelt-
sehen. Liquoruntersuchung: Vermehrter Eiweifigebalt, Koch negativ, Wasser-
mann negativ. Temperatur zwischen 37,3—39,7°. — Tm weiteren Verlauf der
Krankheit bestdndige Kopfschmerzen, spater rechte Pupille etwas verengt, rechter
Facialis etwas gelahmt, die Nackenstarre nimmt zu. Spiter Erbrechen, endlich
am 18, V. 1925 Tod.

Die klinische Diagnose stellte man auf Meningitis tuberculose, welche von
dem nachfolgenden Sektionsbefund vollstandig bestéitigt wurde. ,,Meningitis the.
cum hydrocephalo acuto interno et externo. Tbe. miliaris wniversalis pulmonum,
renum et hepatis. Defectus renis dextri post nephrektomiam.

Die Sektion fithrte Oberarzt J. Balé aus, dem ich die liebenswiirdige
Uberlassung des Falles verdanke. ’

Histologische Untersuchung.

1. Die Gehirnhdute enthalten das auf Meningitis tuberculosa charakteristische
Infiltrat, und zwar nicht nur auf der basalen, sondern auf der konvex lateralen
Oberfliche (Gyri centrales) auch. Doch ist die Infiltration der Meningen der
Gehirnbasis massenhafter. Die zelligen Elemente des Infiltrats sind: Plasmazellen
Lymphocyten, Makrophagen (die Histiocyten von Aschoff) und in verschwindend
kleiner Zahl Leukocyten. Der Zellkdrper der Makrophagen ist entweder gleich-
maBig diffus gefarbt oder hat eine schaumige Struktur; Kern meistens exzentrisch,
einige Zellen sind mehrkernig; der Zelleib enthilt hier und da zerfallene Kern-
reste. — Die Gefalle der Gehirnsubstanz sind ebenfalls infiltriert, doch fehlen
hier die Makrophagen fast vollstindig. — An einigen Stellen (wo nimlich die
Gehirnhdute starker infiliriert sind) ist die zonale Gehirnsubstanz sehr kernreich,
das Grundgewebe aufgelockert mit zahlreichen Corpora amylacea besit. Die
genannten Kerne erweisen sich teils als Gliakerne (an Cajals Sublimat-Gold-
praparaten), teils als Liympho- und Leukocyten, d.h. es kam an diesen Stellen
zu einem Durchbruch der physiologischen ektomesodermalen Grenze.

2. Die Qehirnsubstanz weist an zwei Stellen typische Tuberkel auf: Der eine
sitzt in der weillen, der andere in der grauen Substanz (Regio Gyri recti); die
zentrale Verkasung wird von Langhansschen Riesenzellen sowie von Epitheloid-
und Plasmazellen umgeben.

In den Nervenzellen finden wir keine normale Nissl-Struktur (Toluidinblau
nach Alkoholfixierung). Schnitte aus den Orbitalwindungen enthalten leicht
aufgeblahte Nervenzellen, deren Kerne entweder dunkel und scharf umrissen
oder verwaschen sind; Zelleib -— auch im apikalen Dendrit — netzartig
gebaut, mitunter kommen auch Neuronophagien zur Beobachtung. Die aus
anderen Gegenden des Gehirns verfertigten Schnitte zeigen dasselbe Bild, mit dem
Unterschied, daB hier die netzartige Struktur der Zelleiber nicht so stark zum
Ausdruck kommt. — Die Bielschowskyschen Fibrillenpraparate weisen einen
kornigen: Zerfall der Fibrillenstruktur des Zellinneren auf. Der massiv impri-
gnierte Kern wird meistens von einem hellen Hof umgeben, hieranf folgen die
Silberkérnchen von verschiedener GréBe, welche in etwas feiner Anordnung auch
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die apikalen Dendriten ausfiillen. Ofters kommen Zellen zur Beobachtung, welche
die Silberbrocken in unregelmiaBiger Verteilung enthalten. Auch die Giiazellen
der zonalen Schicht sind mit Silberkérnern beladen; in den tieferen Schichten
kommen auch fragmentierte Axone zur Beobachtung.

Der obenerwihnte wabige Aufbau der Nervenzellen, welcher, wie gesagt,
inder Regio orbitalis besonders ausgepragt war, erhielt durch die Herxheimer- und
Spielmeyer-Priparate seine vollstindige Erkldrung, da die Neteliicken bei dem
ersteren Verfahren (Scharlach R.) mit hellgelben, bei dem letzteren (Spielmeyers
Himatoxylin) mit blauschwarzen Kérnern erfiillt erscheinen (siehe Abb.1). Die
Kornchen bestreuen sehr selten gleichméfBig den ganzen Zellkorper, meistens
sammeln sie sich an dem peripherischen (siehe Abb. 1 bei ,,C*) bzw. nur an dem
basalen Teil der Nervenzelle an; manchmal konnen sie auf eine gewisse Strecke
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Abb. 1. Fall R. M. Meningitis tuberculosa. Die Nervenzellen ,,A% ,,B¢ und ,,C* enthalten lezi-

thinoide Kornchen von verschiedener Grofe und ungleichmdfBiger Verteilung. Den Zellen A und B

lagern sich auch noch pericelfuliire, massig verklumpte Degenerationsprodukte an. Ahnliche

Zellformen, wie A und B diberwiegen in den Praparaten. Die Zeile C weist nur intracellulire

Kérnchen auf, welche sich an einer Seite des Kerns circumscript ansammeln. — Spielmeyers

Markfarbung. Orbitalrinde, Schicht der mittelgroBen Pyramiden. Zeichn. Zeiss Homogen-Immers.
Apert. 1.80. Comp. Okul. 15.

auch in dem apikalen Dendrit verfolgt werden. Auffallend ist es, daB die Kon-
chen sehr oft auch im pericelluliren Raum vorkommen (siehe Abb. 1, Zelle ,,4%),
und zwar manchmal in so groBer Zahl, daB dadurch die Nervenzelle sozusagen
inkrustiert erscheint (sieche Abb. 1, Zelle ,,B%). Aufler den Nervenzellen sind
auch die glidsen und adventitiellen Bestandteile mit shnlichen K&rnchen gefiillt,
um einige Gefifie herum kénnen wir sogar ganze Massen von blauschwarzen
Massen bemerken. Die kornerbeladenen Gliazellen fanden sich in der zomalen
Rindenschicht in besonders groBer Zahl vor. Die Kornchen widerstanden auch
der iibertriebenen Differenzierung, zum Beweis dessen, dall wir es hier in der Tat
mit einer spezifischen Farbung zu tun baben. An ungefirbien Schuitten zeigen
sie keine Eigenfarbe, von einem Pigment kann also nicht die Rede sein.
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Andere Teile des Gehirns (Centralis ant. und post., Ammonshorn, Lobus
temporalis, occipitalis, Pons), welche wir ebenfalls mit Spielmeyers Methode
durchmusterten, enthielten keine Spur von den besprochenen Kornchen. Diese
kamen mur in einer gewissen Gehirngegend, ndmlich im vorderen Teil des Gyrus
rectus, zur Beobachiung.

Das Markbild kann im allgemeinen als normal angesehen werden, doch ist
in einigen Markradien — besonders in der Nihe der weillen Substanz — aus-
gesprochene Markdegeneration (unregelmafiige Aufblahung, Zerfall) zu finden.

Gliazellen (Cajals Goldsublimatmethode). Gyri orbitalis: Im Cortex iiberaus
schwere Klasmatodendrose. Der Zerfall ist grobkérnig, einige verschonte Zell-
exemplare sind hypertrophisch. Im Stratum zonale und an der Grenze der weillen
und grauen Substanz finden sich nur hypertrophische Gliazellen obne Zerfalls-
erscheinungen. In der Marksubstanz ebenfalls Gliazerfall. Die schwerste Zer-
storung ist in der Umgebung eines in der grauen Substanz sitzenden Tuberkels
zu finden, wo simtliche Rindenschichten wie auch die weile Substanz von auro-
philen Brocken diffus bedeckt waren. Im Ammonshorn und in den zentralen
‘Windungen leichtere, aber noch ziemlich ausgesprochene Klasmatodendrose.

Aus der obigen Darstellung geht hervor, dafl durch die histologische
Untersuchung die klinische Diagnose und der Obduktionsbefund voll-
kommen bestétigt wurde. Unser Fall erweist sich nach alledem unzweifel-
haft als Meningitis tuberculosa. Da aber die histologische Untersuchung
auch die Mitbeteiligung der Gehirnsubstanz aufdeckte, mull der Krank-
heitsprozefl als Meningoencephalitis tuberculosa betrachtet werden.
Darauf weisen nimlich die Reaktion der Gehirnsubstanz in der Nach-
barschaft der infiltrierten Gehirnhiute, die weitverbreitete schwere Ent-
artung der Nervenzellen, ferner die Klasmatodendrose der Gliazellen, end-
lich die Anwesenheit zweier im Gehirngewebe aufgefundenen Tuberkel hin.

Der eine der eben erwihnten Tuberkel sall in der Rinde der Regio
orbitalis, und eigentiimlicherweise fanden wir in derselben Gegend
— namlich in der Rinde des linken Gyrus rectus — in simtlichen sich
hier vorfindenden Nervenzellen dunkelblaue Koérnchen an Spielmeyers
Markscheidenpriaparaten. Da diese h#matoxilin-affine Kérnchen eine
Eigenfarbe nicht besitzen und so nichts fiir ihre Pigmentbeschaffenheit
spricht, konnen sie nur als Degenerationsprodulkie betrachtet werden.

Durch die Anwesenheit solcher Degenerationsprodukte in den Nerven-
zellen erlangt aber unser Fall eine besondere Bedeutung, da eine Substanz
von dhnlicher Beschaffenheit im Inneren der Nervenzellen bis jetzt nur
bei einer einzigen Krankheitsform, namlich in den T'ay-Sachs-Schaffer-
schen familidren, infantil-amaurotischen Idiotiefillen beobachtet wurde.
Dieses Degenerationsprodukt wurde von Schaffer schon im Jahre 1905
mit Hilfe der Weigert-Wolters-Methode entdeckt, ausfithrlich aber be-
schiftigte er sich mit demselben in einer im Jahre 1922 versffentlichten
Arbeit. Seiner Auffagsung nach sind diese Degenerationskérnchen Gebilde,
die aus dem undifferenzierten Plasma, d.h. Hyaloplasma, entstehen. Er
gab ihnen, gestiitzt auf die Feststellungen Reichs — hinsichtlich der
farberischen Reaktion des Lecithins — den Namen lecithinoide Kornchen.
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Es taucht hier jene Frage auf, ob die Abbaustoffe unseres Falles den
lecithinoiden Kornchen gleichgestellt werden kinnen. Zur Beantwortung
dieser Frage sollten wir in unserem Falle vor allem die Weigert-Wolters-
sche Farbung anwenden. Da aber zu diesem Zwecke uns leider kein ge-
niigendes Material zur Verfiigung stand, fithrten wir als Gegenprobe die
Spielmeyersche Markmethode an einem &lteren Sachs-Material (Fall

Rotbart) Schaffers mit seiner giitigen Erlaub-
nis aus. Das Ergebnis dieser Untersuchun-
gen war, dal die Spielmeyersche Markfér-
bung die lecithinoiden Kdérner mit allen
ihren charakterischen FEigenschaften fast
so gut darstellen kann, wie die Weigert-
Wolterssche Methode (siehe Abb. 2). Diese

. Feststellung erschien uns aber an und fiir

TP sich noch nicht gentigend zu einer vollstin-

R oy X digen Identifizierung der beiden Bildungen.

) - .:.: o RS 2y LY 64 ~ Bei unseren weiteren Untersuchungen

% :.e 230 ." o .: -.. befolgten wir die Vorschriften Huecks, wel-

e %tN 'n::. Sh e che er zur Charakterisierung der Pigmente

* 5 - :-.’:: : o by .' aufstellte, einesteils weil Huechs Lipofuscin

:. o.‘. ".." 3 .'.; A : “‘ o°  mit Markscheidenfarbung sich manchmal

X ..o. .'.:: () :'.' :..f:- ®  ebenfalls anfirbt, andernteils weil nach

oo b X A .'a: ."".' o. Schaffers Ansicht es sich auch bei dem

AR R f lecithinoiden Produkte um die Bildung eines
LTS o .o 8" -Abbaupigmentes® handelt.

S A Bei der Priifung des mikrochemischen Ver-

haltens stellte sich eine vollkommene Uber-

einstimmung beider Produkte heraus. Die un-
Abb. 2. Fall Rotbart. Idiotia amau- " . s
rotica familiaris. (Tay-Sachs-Senaf-  bersuchten Kornchen sind danach weder in
fer). Eime michtig — ,ballonartiz®  Siuren noch in Alkalien loslich, hochstens
- geblahte Pyramidenzelle dicht .
und gléichmapig gefillt mit tecithi-  kommt es bel der Anwendung von kon-
noiden Kornchen. Am unteren ; & : A

iner Anderun
Ende der Zelle ist ein Gliakern zu ?entmerten Losu'ngen Zu ene 1 .e ung
sehen. — Spielmeyers Markfarbung.  ihres morphologischen Aussehens: indem
Schicht der mittelgroBen Pyrami- . . . . . i
don. Zeichaung, disselbe Vergro. i€ fein verteilten Kérnchen sich zu gro
Serung wie Abb. 1. ben Schollen zusammenballen. Dasselbe

konnten wir bei lingerer Anwendung von
,,Bleichmitteln” (H,0,-Lésung) beobachten. Die Fettlosungsmittel
(Alkohol, Xylol, Chloroform) entfernen einen gewissen Anteil der Korn-
chen, wodurch nachher die Zahl der Schollen in den Zellen verringert
erscheint. Eine wvollstindige Losung kann nicht einmal bei Anwendung
warmen Chloroforms (55° C) erzielt werden. Eisenreaktion nach Turn-
bull negativ. Zur Kontrolle samtlicher Lésungsverhiltnisse bedienten

wir uns irgendeines leicht anwendbaren Farbungsmittels (Nilblausulfat).
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In bezug des farberischen Verhallens — abgesehen von unbedeutenden
Abweichungen — konnten wir ebenfalls nur Ubereinstimmungen zwischen
den beiden Bildungen bestitigen. So-farben sich mit basischen Farb-
stoffen beide stark blau, mit Sudan orangerot, wahrend Scharlachrot
das eine (Sachs-Produkt) hellrot, das andere (unser Fall) orangerot farbt;
Spielmeyers Markscheidenfiarbung ist, wie erwahnt, bei beiden positiv,
Silbernitrat (10%, 24 Stunden bei Licht) bei beiden negativ. Wihrend
im Sachs-Falle das Osmiumtetraoxyd nicht reduziert wird, erscheinen
in unserem Falle in verschwindend kleiner Zahl braunschwarze, osmio-
reduktive Koérnchen. Da #hnliche leichte Abweichungen schon durch
geringe Verdnderungen der chemischen Zusammensetzung des betreffen-
den Stoffes hervorgebracht werden koénnen, und da wir ferner auch im
farberischen Verhalten keine bedeutenderen Unterschiede fanden, so kann
mit Recht behauptet werden, daB die in unserem Falle in den Nerven-
zellen entdeckten Schollen mit den Schafferschen ,lecithinoiden Kornchen
- sowohl in mikrochemischer wie in fdarberischer Hinsicht als wvollkommen
gleichartig betrachiet werden miissen.

Trotz der mikrochemisch und farberisch nachgewiesenen Uberein-
stimmung beider Degenerationsprodukte bestehen in morphologischer
Hinsicht weitgehende Unterschiede. Der am meisten auffallende Unter-
schied erweist sich im morphologischen Aussehen jener Nervenzellen,
welche der Degeneration erlagen (vgl. die Abb. 1 und 2). Namentlich
im Sachs-Falle befindensich die Nervenzellen immer in einem auerordent-
lichen Blahungszustand, woran auch die Dendritiste teilnehmen, da-
gegen in unserem Fall erscheinen die Nervenzellen nur sehr schwach
oder gar nicht geblaht, wobei die Dendriten ganzlich unveriandert bleiben.
Aber bedeutende Unterschiede zeigten sich auch in Form und Anord-
nung selbst der Degenerationskérnchen. So haben die Korner bei
Tay-Sachs im allgemeinen polygonale Form, sind mosaikartig angeord-
net und koénnen den Zelleib vollstindig ausfiillen, wohingegen sie in
unserem Falle abgerundet oder manchmal bréckelig sind und entweder
nur einen gewissen Teil des Zellkoérpers einnehmen oder aber sich kranz-
artig um den zentralen Kern anordnen. Ein weiterer bedeutender Unter-
schied zeigt sich darin, daB in unserem Falle hiufig auBer im Zellinnern
auch noch in den pericelluldren Rdumen der Nervenzellen die gleichen
Degenerationskornchen aufzufinden waren (siche Abb. 1, Zelle 4 und B).
Diese auffallende Erscheinung kann vielleicht damit erklirt werden, daB
aus dem pericelluliren Gewebssaft die Degenerationsprodukte nach Art
der ,Inkrustationen der Golgi-Netze® gefillt wurden.

Die aufgezéhlten morphologischen Unterschiede lassen die Ver-
mutung zu, daB, trotz der mikrochemischen und firberischen Uber-
einstimmung der besprochenen Gebilde, die Art des Zustandebommens,
also thre Enistehungsweise nichi die gleiche sein hann.
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Darauf weist schon jene Tatsache hin, daBl die Zellaufblihung in
den Sachs-Fallen dem Erscheinen der Degenerationskérnchen immer
vorausgeht, so dafl die Kornchen die polygonale Form der Netzliicken
der Zelle annehmen, dagegen in unserem Falle weder von einer bedeuten-
den Zellblahung noch von einer polygonalen Form der Kérnchen die
Rede sein kann. Wenn wir noch in Betracht ziehen, daf die Nervenzell-
verénderungen der Sachs-Fille allgemein verbreitet, die des unserigen aber
umschrieben sind (Regio gyri recti), ferner dafl die Nissl- und Cajal-
Priparate an dieser umschriebenen Stelle sehr schwere Nerven- und
Gliazelldegeneration aufweisen, mufl gefolgert werden, daBl in unserem
Falle eine wmschriebene Stelle des Gehirns von einer schweren Schidigung
(offensichtlich toxischer Natur) getroffen wurde und diese exogene Einwir-
bung das Zustandekommen des seltenen Degenerationsproduktes nach
sich zog; dagegen in den Sachs-Féllen handelt es sich bekannterweise um
einen endogenen Defekt der Nervenzellen, also von einer primdr degenera-
tiven Verdnderung (Schaffer), wo also die Degenerationskérnchen auf
endogener Grundlage zustande kamen.

Nach alledem gesellt sich den eben behandelten morphologischen
Unterschieden auch noch eine genefische Abweichung zu, indem die
Degenerationskérnchen in dem Sachs-Falle auf einen endogenen, in
unserem Fall aber auf einen exogenen Ursprung zuriickgefithrt werden
kénnen.

Es taucht fernerhin jene Frage auf, ob wir in unserem Falle bei dem
Zustandekommen des Abbauproduktes auler der allgemeinen toxischen
Einwirkung auch noch eine spezifische Bedeutung dem tuberkul6sen
Gewebe zuschreiben kénnen. Diese Frage, die wir uns hiermit stellten,
ist durch jene Feststellung Ciaccios begriindet, daf die Epitheloidzellen,
Plasmazellen und Makrophagen des tuberkulésen Gewebes Lecithin ent-
halten, dessen Farbungsverhéltnisse bekannterweise mit denen des von
uns studierten Lecithinoids iibereinstimmen. Tatséchlich fanden wir
bei einem weiteren Falle von Meningitis the. in der Umgebung eines
Gehirntuberkels ebenfalls mit hamatoxylinaffinen Koérnchen beladene
Makrophagen (Markfirbung Spielmeyers), und dazu kam es noch, dal
in unserem Falle die Nervenzellen in jener Gegend eine lecithinoide
Degeneration aufweisen, wo wir an den weiteren Praparaten der Schnitt-
serie einen kleinen Rindentuberkel entdecken konnten.

Zur Beantwortung der aufgeworfenen Frage musterten wir dreiandere
Meningitis-tbe.-Falle durch, wobei wir unsere besondere Aufmerksam-
keit auf die basalen Teile, welche gewohnlicherweise stéarker infiltrierte
Gehirnhdute aufweisen, gerichtet haben.

Da aber diese Untersuchungen mit einem vollstindig negativen Er-
gebnis endigten, mul auch unsere Antwort auf die aufgeworfene Frage
dahin lauten, daB beim Zustandekommen des betroffenen Abbauprodukies
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dem tuberbuldsen Gewebe nur eine allgemein toxische und keine spezifische
Rolle zugeschrieben werden bann.

Es bleibt nun die Erorterung jener Frage iibrig, wie eigentlich die
lecithinoide Substanz chemisch charakterisiert werden hinnte.

Beim Uberblick unserer identifizierenden Untersuchungen fallt es auf,
dafl die Reaktionen mit denen des Lipofuscins von Borst-Huech, also
mit denen des Abbaupigments, tibereinstimmen. Kann danach in un-
serem Falle nicht einfach von einem Lipofuscin die Rede sein? Die
nahe Verwandtschaft mit dem Lipofuscin wurde von den meisten Unter-
suchern betont, unsere Ansicht ist aber, dafl es sich hier nur um eine
Verwandtschaft und nicht um eine Gleichheit handeln kann. Das Lipo-
fuscin ist nédmlich ein Pigment, dessen Hauptcharakteristik aber ist,
dafB es eine Higenfarbe besitzt. Das lecithinoide Produkt hat dagegen nur
in einzelnen Fallen (die Falle von Schob, Bielschowshy, Spielmeyer) eigene
Farbe, es ist in anderen Fillen, wie auch in dem von uns zum Vergleich
hinzugezogenen Sachs-Fall, und in unserem Fall an wungefdrbten Pripa-
raten vollstindig farblos. In den erstgenannten Fallen (mit Eigenfarbe)
kann an die Moglichkeit einer Beimengung des Lipofuscins zu dem leci-
thinoiden Produkt gedacht werden.

Die lecithinoide Substanz ist also so mikrochemisch wie firberisch mit
dem Lipofuscin eng verwandt, ohne mit ihm gleich zu sein.

Das lecithinoide Abbauprodukt wurde chemisch von simtlichen For-
schern fiir ein Lipoid gehalten. Wir erachten es aber wegen der Wichtig-
keit der Frage doch nicht fiir unnotig, die Begrindung dieser Auffassung
kurz noch einmal zusammenzufassen, um so mehr, da bei den fritheren
Untersuchungen nicht séimtliche charakteristische Lipoidreaktionen be-
niitzt wurden.

Das Abbauprodukt kann wegen seiner teilweisen Liosbarkeit in Fett-
losungsmitteln, ferner wegenseinerFérbbarkeit (mit gelblicherFarbnuance)
nit, Fettfarbern wie Sudan und Scharlachrot im allgemeinen zu den fett-
artigen Stoffen gezdhlt werden; doch dieselben Reaktionen beweisen
uns zugleich, dal} es keineswegs aus neutralem Fette besteht, da letzteres
sich in Fettlosungsmitteln vollstindig 16st und mit den Fettfirbern sich
tiefrot féirbt. Wenn wir zu den eben aufgezihlten Reaktionen
noch die Osmiumnegativitit, die Blaufirbung mit Nilblau und die
Hamatoxylinaffinitdt des besprochenen Produkts hinzurechnen, so kon-
nen nur die Lipoide im stre;zgeren Sinne, also die Phosphatide (Lecithin,
Kephalin, Myelin), Cerebroside (Phrenosin, Keratin) und die Chole-
steringruppe, fiir welche némlich obige Reaktionen in gewissem Grad
charakteristisch sind, in Betracht kommen. — Neben diesen Eigenschaften
zeichnen sich die Lipoide noch durch andere nicht minder charakte-
ristische Merkmale aus. Solche sind: die von Kaiserling hervorgehobene
Doppelbrechung, ferner die von Ciaccio nachgewiesene Unlosbarkeit nach
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Anwendung von sauren Chromsalzlosungen. Die Doppelbrechung er-
wies sich in unserem Falle negativ (Untersuchung mit Polarisations-
mikroskop), doch kann diesem Verhalten keine Bedeutung beigemessen
werden, weil das Material schon lingere Zeit in der Fixierungsfliissigkeit
lag. — Fiir die Umwandlung in unlésliche Verbindung durch Chromieren
spricht schon die Art der Entdeckung: Schaffer sah namlich das lecithi-
niode Abbauprodukt an seinen Weigert-Praparaten zuerst! Der Um-
stand wird aber durch den positiven Ausfall der in unserem Falle an-
gewendeten Ciaccio-Methode noch mehr hervorgehoben, wobei das be-
sprochene Abbauprodukt an unseren Paraffinpriparaten ebensolche
orangegelbe Fiarbung aufwies, wie an den Gefrierschnitten. Bei der in
unseren Fallen ebenfalls positiven Spielmeyer-Markscheidenmethode ruft
offenbar die zur Beizung beniitzte Ferriammonsulfidlosung die den
Chromsalzen ahnliche Wirkung hervor. Nach alledem gehort also das
lecithinoide Produkt zu den Lipoiden im engeren Sinne.

Kénnen wir auf Grund unserer Untersuchungen bestimmen, welches
oder welche von diesen Lipoiden in der Bildung des besprochenen Abbau-
produkts teilnimmi? Nach Ciaccio ist das mit seiner Methode nachweis-
bare Lipoid das Lecithin, und er unterscheidet deshalb auch besondere
Lecithinzellen, in welchen némlich dieses Produkt gewohnlicherweise
vorkommt. — Zur Unterscheidung der einzelnen — im Zentralnerven-
system vorkommenden — Lipoide fithrt Reich eine Reihe von Reak-
tionen auf, wobei er beziiglich des Lecithing feststellt, daB es Weigert
-positiv, Osmium (schwach)-positiv, S-Fuchsin-positiv ist,sich mit Thionin
blau farbt. Da diese Eigenschaften auch fiir das Sachssche Abbauprodukt
nachgewiesen werden konnten, wurde es von Schaffer mit dem Namen
», Lecithinoid““ belegt.

Trotzdem aber die Untersuchungen Ciaccios und Reichs sich gegen-
seitig unterstiitzen und ergiinzen, miissen wir auch den Einwand Aschoffs,
welcher auch von Frdnkel erhoben wurde, in Erwagung ziehen, wonach
man das zur Kontrolluntersuchung nétige Lecithin bisher noch nie in
reinem Zustand herstellen konnte, und so kdnnen die besprochenen
Reaktionen nicht entschieden charakteristisch fiir das Lecithin gehalien
werden. Aschoff ist nimlich der Ansicht, dafl das Lecithin und Chole-
sterin gemeinsam die Weigertsche Markfarbung zustande bringen. Da
nach unserer Ansicht Aschoffs Einwénde schwer in die Wagschale fallen,
so miissen wir auch das lecithinoide Produkt vielleicht als ein dhnlich
geartetes Gemisch auffassen. Jedenfalls handelt es sich dabei um ein
Gemisch, welches schon dadurch bewiesen wird, dall das Produkt sich in
den einzelnen Fallen verschieden verhalt, es ist z. B. gewdhnlich osmium-
negativ, in Walters Falle aber osmioreduktiv usw. Ahnliches Verhalten
kann entweder dadurch erklart werden, dafl wir es in den einzelnen Fallen
immer mit einem andersartigen Lipoid zu tun haben, oder aber, daf die
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Lipoide in den verschiedenen Fillen ein Gemisch von verschiedener
Zusammensetzung bilden. Da letztere Auffassung auch durch das che-
mische Verhalten (ndmlich durch die teilweise Léslichkeit in Alkohol)
gerechtiertigt wird, so ist das besprochene Schaffersche Abbawprodukt end-
giiltig als ein Gemisch von mehreren Lipoiden (im strengsten Sinne) 2u
betrachten.

Die Beantwortung der zuerst aufgeworfenen Frage — ,,welches oder
welche der Lipoide das Produkt bildet” — ist aber durch die soeben
gegebene Antwort keineswegs erschopft. Denn sie wiirde noch die
Aufzihlung alle der einzelnen Lipoide (im strengsten Sinne) verlangen,
welche bei der Bildung des erwihnten Gemisches in Betracht kommen.
Beim Besprechen von Ciaccios und Reichs Untersuchungen sahen wir aber,
daB unsere mikrochemischen und firberischen Reaktionen zu solch einer
Feststellung unzulinglich sind, und so diirfen wir die einzelnen Farb-
nuancen nur mit einem gewissen Vorbehalt zur Identifizierung der ein-
zelnen chemischen Individuen gebrauchen. Die Labilitit der Farb-
reaktionen wird besonders lehrreich mit jenem Beispiel bewiesen,
wonach das Cholesterin mit Nilblausulfat einmal rof, ein andermal
blaw gefarbt wird, je nachdem, ob wir es in gréBerer oder in geringerer
Menge von Olséure gelost haben (4schoff). Bei der Unterscheidung der
einzelnen Lipoide haben wir also: ,,Vorlaufig . . . kaum mehr als Gruppen-
reaktionen® (Katserling).

Wenn auch die Untersuchungen Ciaccios und Reichs uns nicht dazu
berechtigen, das Lecithin als einzigen Bestandteil des Abbauproduktes
aufzufassen, so ist eine Beteiligung dieses Stoffes in dem erwéhnten
Gemisch keineswegs abzusprechen. Das besprochene Abbauprodult ist
also ein Qemisch mehrerer Lipoide (im strengsten Sinn), von welchen bisher
allein das Lecithin, richtiger die Lecithine mit einer gewissen Wahrschein-
lichkeit identifiziert wurden.

Mit diesen Feststellungen steht die Benennung des besprochenen Ab-
bauprodukts als ,,Lecithinoid keineswegs im Widerspruch, da dadurch
blofl die Lecithingdhnlichkeit betont wird. Hingegen gibt die Alzheimer-
sche Benennung - ,,Prilipoid” — zu gewissen Miverstindnissen An-
laB. Diese Bezeichnung sollfe ndmlich das zum Ausdruck bringen, daB
sich die lecithinoiden Kérnchen spater (in den Gliazellen) in Neutral-
fette umwandeln, daB sie sich also in einem Zustand befinden, welcher
eine Vorstufe zu den Neutralfetten bildet. Dazu ist aber die Alzheimer-
sche Bennenung keineswegs geeignet, denn wenn wir unter Lipoiden die
Lipoide im strengeren Sinne verstehen, so sollte das ,,Pralipoid* eine
Vorstufe vor diesen strenggenommenen Lipoiden bedeuten, was keines-
wegs mit den Tatsachen im Einklange steht; fassen ‘wir hingegen den
Begriff der Lipoide ganzlich allgemein, dann reiht sich auch das Pra-
lipoid in diese Gruppe ein. Uns erscheint die auf Grund der Kaiserling-
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schen Namengebung gebildete Benennung Prdlipose mehr zutreffend,
wobei die Lipose dem Zustand der Neutralverfettung entspricht. Danach
schlagen wir vor, den besprochenen Abbauprozef als Prdlipose zu be-
zeichnen, wihrend die Abbaubdrnchen selbst ithre von Schaffer erhaltene
Benennung ,,Lecithinoide® weiterhin beibehalten mégen.

Da aber Ciaccio auch bei entziindlichen Prozessen (in tuberkuldsem Ge-
webe, im Epiploon der Kaninchen nach Colibacilleneinspritzung) Lipoide
fand, deren Ubereinstimmung mit obigem ,,Lecithinoid® (da wir in
unserem Falle ebenfalls Ciaccios Methode anwendeten) auBer Zweifel
steht, erscheint uns eine Erweiterung des Prdliposebegriffs notwendig.

Danach darf die Pralipose nicht als ein Degenerationszustand be-
trachtet werden, welcher nur bei einer eigenartigen Krankheitsform des
Zentralnervensystems vorkommt, sondern als eine seltenere Form der
fettigen Degeneralion, bei welcher unbebannierweise nicht Neutralfette, son-
dern Lupoide im engeren Sinne zustande komimen.

Jene Aufstellung, dafl es sich in den erwahnten Fallen (Tay-Sachs-
Schaffer-Fille, eigener Fall) tatséichlich um eine fettige Degeneration
und nicht um eine Einlagerung von Fetten handelt, kann nach dem
heutigen Stand der pathologischen Auffassung dadurch entschieden
werden, ob sich die Zellen sonst in einem Degenerationszustand befinden
oder nicht. Tatsdchlich sind die Nervenzellen in den Tay-Sachs-Fillen
beschadigt, darauf weisen die michtigen Nervenzellaufblahungen, welche
dem Erscheinen der Degenerationskérnchen vorangehen, ferner die spé-
tere Auflosung der fibrilliren Innenstruktur hin. In unserem Fall wird
die Zellschidigung durch die Neuronophagie und die silberkérnige De-
generation der Nervenzellen geniigend bewiesen. In diesen Fillen haben
wir es also mit der unbestreitbaren Tatsache einer Entartung zu tun.
Derselben Entartung unterlagen auch die entziindlichen Gebilde von
Cliaccio, wihrend es sich bei den im Normalzustand lecithinhaltigen, blut-
bildenden Organen (Ciaccio) offenbar um eine physiologische Einlagerung
handelt.

Danach ist das Abbauprodukt unseres Falles mit dem der Tay-Sachs-
schen Fille nicht nur auf Grund des mikrochemischen und férberischen
Verhaltens, sondern auch beziiglich der Tatsache der Entartung identisch.

Dadurch, daB die Entartung in den Fallen von ZTay-Sachs-Schaffer
von einer endogenen Zellerkrankung, in unserem Fall und in Ciaccios
Fallen hingegen von einer exogenen Einwirkung (Meningitis-tbe.) her-
vorgebracht wird, leuchtet jene Tatsache hervor, dal genetisch wesens-
verschiedene Prozesse gleichartige Endprodukte zustande bringen kénnen.

Die Ubereinstimamung erstrecht sich aber heineswegs auch ouf das
morphologische Verhalten: Wir erkannten némlich in dieser Hinsicht solche
bedeutende Unterschiede zwischen unserem Fall und den Sachsschen
Fallen, welche einesteils eine Unterscheidung zwischen beiden jederzeit
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moglich machen, anderenteils die morphologische Sonderstellung der
endogenen KFille unberithrt lassen. ,

Zusammenfassend mochten wir die ,, Prdlipose’’, welche eine Form
der fettigen Degeneration darstellt, sowie das ,,Lecithinoid*, welches mit
den Kornchen dieser Degeneration gleichbedeutend ist, als genau solche
allgemein pathologische Bezeichnungen auffassen, wie z. B. die Himosiderose
und das Hdmosiderin, welche wohl einen aus verschiedenen Ursachen
entstandenen Krankheitsprozel3, aber keine spezielle Krankheitsform
charakterisieren.
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