
Bemerkungen zu der Arbeit H. Herzenbergs fiber die 
Skeletfform der Niemann-Pickschen Krankheit. 

Von 

0. Lubarseh. 

Nachdem Frau Dr. Herzenberg auf S. 629 dieses Bandes auf meine 
ihr mfindlich und schriftlich ge~ul%rten Bedenken gegen die Deutung 
ihres gewil~ recht bemerkenswerten Fa]les eingegangen ist, halte ich 
es fiir nStig, meine Stellungnahme n~her zu begriinden, zuma] diese 
nicht nur yore Kollegen Pick geteilt wird, sondern auch andere urteils- 
f~hige und erfahrene Forscher gelegentlich der Vorweisung des Falles 
dutch Prof. Abrikosso/] auf der Wiesbadener Tagung der Deutschen 
Pathologischen Gesellschaft ~hnliche Bedenken mir gegenfiber ~ul~erten. 

Frau Herzenberg leitet die Berechtigung, ihren Fall a]s Skelettform 
der Niemann-Pick-Krankheit zu bezeichnen, haupts~chlich daher, dab 
ja Pick selbst eine Skelettform der Gaucherkrankheit als besondere 
Form beschrieben habe. Sie schreibt: ,,Die Skelettform des Morbus 
Gaucher weicht ja yon d era typischen Gaucher gerade ebenso ab wie 
unser Fall yon dem typischen _Niemann-Pick. Deswegen bleibt sie doch 
die Skelettform des Morbus Gaucher." 

Hier liegt schon der Hauptirr tum. Die Skelettform des Gaucher ist 
eine ausgesprochene ,,Hepato.Splenomegalie" mit besonders starker 
Beteiligung der Knochen; sieht man yon den Knochenver~nderungen 
ab, so bleibt ein ganz gewShnlicher Gaucher fibrig. Der Fall der Frau 
Herzenberg steht aber nicht in dem gleichen VerhMtnis zum einfachen 
Niemann-Pick; sieht man yon den Knochenver~nderungen ihres Falles 
ab, so bleibt eben kein gewShnlicher Niemann-Pick fibrig. ])as geht 
nicht nut  aus den Pr~paraten hervor, die ich in meinem Insti tut  noch 
yon Leber und Milz babe anfertigen lassen -- Frau Herzenberg hatte 
mir reichlich Material zur chemisehen Untersuchung fibergeben, von 
dem ich einige Stficke zur mikroskopischen Untersuchung verwen- 
dete -- ,  sondern aus ihrer eigenen ])arstellung. Sie gibt selbst an, 
dab der Leibesumfang bei dem 5j~hrigen Kin@ nicht wesentlich zu- 
genommen hat te  (51--55 cm gegeniiber 48--52 cm bei S~uglingen), 
da~ Leber und Milz so wenig vergrSBert waren (680 und 150 g), ,dab  
sogar w~hrend der Sektion y o n  kompetenter Seite Zweifel ge~ul]ert 
wurden, 0b es sich bei so kleiner Milz um einen Fall der Niemann- 
Pickschen Krankheit  handeln kSnne". Sie drfickt welter ihre Uber- 
raschung dariiber aus, wieviele Organe in ihrem Falle an der Lipoid- 
speicherung unbeteiligt blieben oder sich zum mindesten an ihr nur 
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in ganz m~gigem Grade beteiligten (S. 630 und 631). Auf der anderen 
Seite hebt Frau Herzenberg selbst hervor (S. 614), ,,mit welcher Be- 
st~ndigkei* und Regelm~gigkeit -- einmal festges~ellt -- sich das 
Krankheitsbild in den Darstellungen verschiedener Verff. wiederholt". 
,,Stets ist es die Splenohepatomegalie, die das ldinische and anatomische 
Bild beherrscht, und vor allem springt bei der mikroskopischen Unter- 
suchung die ausgcdehnte lipoidzellige Hyperplasie der Gewebe und 
Organe in die Augen." Es besteht kein Zweifel, dab sich in allen diesen 
Beziehungen alle bisher verSffentlichten 15 F~tlle gleichen wie ein Ei 
dem anderen. Nur der Fall yon Frau Herzenberg nimmt nicht nur in 
der Beteiligung der Knochen, sondern auch vor allen den Befunden in 
den wesentlichsten Organen eine Sonderstellung ein. Es sind also 3 Ab- 
weichungen vorhanden: ungewShnlich hohes Lebensalter, ungewShn- 
lithe Beteiligung des Knochensystems, ungew6hnlieh geringe Beteiligung 
yon Milz und Leber. Und deswegen ist es offensichtlich, dab Frau H's 
Berufung auf die Skelettform der Gaucherkrankheit nicht ang~ngig ist. 

Aber es sind noeh andere Grfinde, die es mir unberechtigt erscheinen 
lassen, den Fall yon Frau Herzenberg als zur Niemann-Piclcschen Stoff- 
weehselst6rung gehSrig hinzustellen. Zun~chst die Knoehenver~nde- 
rungen selbst. Auch hier hebt Frau Herzenberg selbst die Unterschiede 
gegenfiber der Skelettform des Gaucher hervor: in ihrem Fall wird die 
Knochenrinde durchbrochen, beim Gaueher kommt es dagegen nach 
den bisherigen Effahrungen niemals zu einer Durehbreehung der 
Knochenrinde. Wfirde der Fall im fibrigen mit den gew6hnlichen 
Niemann-Picl~-FMlen so fibereinstimmen, wie er es nicht rut, wiirde 
man Frau Herzenberg darin zustimmen k6nnen, dal~ es sich nur um 
Gradunterschiede handle. Da aber die oben hervorgehobenen Ab- 
weichungen bestehen, mug auch dieser Befund zur Vorsicht mahnen. 
Auch sonst noch bestehen Untersehiede -- die yon Frau Herzenberg 
erw~hnten Nekrosen sind gar nicht innerhalb der Lipoidzelleinlagerun- 
gen, sondern innerhalb yon Epitheloidzellenherden, die gar nieht anders 
wie als Tuberkel gedeutet werden kSnnen; die sklerosierendenVer~nderun- 
gen erinnern h~ufig an eine 0stitis fibrosa. Dazu kommt welter der 
vSllig abweichende histologische Befund in der Milz. Auch hier brauche 
ich eigentlich nur Frau Herzenberg selbst sprechen zu lassen. Sie schreibt, 
dal] ,,die Niemann-Piek-Zellen in der Milzpulpa etwas kleiner und in 
ihrem zentralen Abschnitt homogen und oxyfil gestaltet erscheinen, 
zudem h~ufige Nekrosen mit fibr6ser Umwandlung und Eisenpigment- 
ablagerung aufwiesen", etwas, was bisher auch noch nicht beim Niemann- 
Pick beobaehte~ ist. Aber sowohl in den Pr~paraten, die mir Frau 
Herzenberg gezeigt hat, wie in den yon mir untersuchten war die Ab- 
weichung vom Niemann-Piclc noch viel erheblicher, als sie es schil- 
deft. Die yon ihr als Nekrosen gedeuteten Herde waren zweifellos 



Bemerkungen zu der Arbeit H. Herzenbergs u.Niemann-Picksche Krankheit. 825 

Tuberkel, und Niemann.Pick.Zellen, so wie sie Pick abbildet, fanden 
sieh iiberhaupt nicht. Es besteht fiberhaupt kein Zweifel, dal~ das Kind 
tuberkulSs war; am reiehlichsten waren verkiiste und Epitheloidzellen- 
tuberkel im Felsenbein vorhanden, aber auch in Lymphknoten.  Es 
liegt mir gewi]~ fern, die Stoffwechselst5rung mit  diesen Befunden in 
Zusammenhang zu bringen - -  auch beim Gaucher sind ja Verbindungen 
mit  Tuberkulose beobaehtet  worden - - ,  abet  es muI~ doeh betont 
werden, dab auch hierin wieder eine Besonderhei~ des Falles vorliegt, 
zumal Frau Herzenberg in ihren Beschreibungen diese nicht ganz 
gleichgfiltigen Befunde nieht erwi~hnt hat. 

Der yon Frau  Herzenberg im Naehtrag zu ihrer Arbeit wiedergegebene 
Bericht Dr. Kleinmanns fiber die chemisehe Untersuehung von Leber und 
Milz zeigt zuni~ehst, worauf es Frau Herzenberg aueh in erster Linie ankam, 
daI~ kein Kerasin vorhanden war, also sicher kein Gaueher vorlag. Der 
Lipoidgehalt der Milz, in der sich die bekannten Fet t -  und Lipoid- 
gemische fanden, is~ aber auffallend gering. Man braueht  danaeh ja 
nur die Tabelle aus meinem I-Iandbuch Bd. I,  2 S. 492 494 zu ver- 
gleiehen, aus der sieh ergibt, dab so niedrige Werte, wie sie in Frau 
Herzenbergs Fall gefunden wurden, selten sind und der Durchsehnitts- 
prozentgehalt  fiber 12 war. Wenn aueh die Mengenbestimmung der 
Lipoide an Formalinmaterial  nieht ganz zuverliissig ist, so ist sie doch 
keineswegs so wertlos, wie Frau Herzenberg behaupte~, und wenn sie den 
geringen Lipoidgehalg dureh die s~arken bindegewebigen Verh~rtungen 
erkli~ren will, so unterstreieht sic unwillkiirlieh selbst, wie grunds/~tzhch 
abweiehend tier histologisehe Befund der Milz in ihrem Fall yon dem 
eines gewShnlichen Niemann-Pick ist. 

Fasse ieh alles zusammen, so kann ich nur noehmals seharf unter- 
s~reiehen, daf~ so zahlreiehe grundsi~tzliehe Untersehiede zwischen den 
bisher bekannten Fi~llen Niemann-Pickscher Krankhei t  und dem Fall 
yon Frau  Herzenberg vorliegen, dal~ es nieht nur nieht bereehtigt ist, 
ihn zu jener StoffweehselstSrung zu reehnen, sondern dal~ es nur Ver- 
wirrung stiffen kSnnte, wenn man einen derartigen Fall gewaltsam 
in ein bestimmtes Krankheitsbild einzw~ngen wollte. Es w~re natfirlieh 
noeh wirkungsvoller, wenn ich in der Lage w~re, anzugeben, welcher 
Natur  der yon Frau  Herzenberg besehriebene Krankheitsfall  gewesen 
ist. Das ist aber nicht gut mSglieh. Die Befunde am Knoehen - -  be- 
sonders am Sehidel - -  legen den Gedanken nahe, ob es sieh nieht 
um eine Gew~ehsbildung oder Systemerkrankung naeh Art  der ,,mul- 
tiplen Myelome" gehandelt hat. Aber manches spricht aueh dagegen, 
und so wird man sich damit  begnfigen mfissen, festzustellen, dab eine 
wahrseheinlieh in erster Linie das Skelett ergreifende Krankhei t  vorlag, 
die mit  einer eigenartigen StSrung des Fet t -  und Lil3oidstoffweehsels 
verbunden war. 


