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Trotz  der  verh~ltnism~iBig kurzen  Zeit  unserer  Kenn tn i s se  der  l ipoid- 
zell igen Sp leno-Hepa tomega l i e  vom Typus  N i e m a n n - P i e k  is t  sowohl 
das  kl inische Bi ld  als aueh die pa tho log i seh-ana tomisehen  Organ- 
befunde  dieser E r k r a n k u n g  in al ien Einze lhe i ten  ziemlich gut  bekann t .  
Sie deeken sieh im wesenHiehen und  die Abgrenzung  dieser K r a n k h e i t  
gegeniiber  der  l ipoidzel l igen Spleno-Heloatomegal ie  yore  Typus  Gaueher  
is t  ve rhg l tn i sm~gig  einfaeh,  wenn m a n  die his tologisehe Unte r suehung  
mi t  der  ehemisehen vereinigt .  

I n  der  vor l iegenden Arbe i t  soll fiber einen kl iniseh k lar  e rkann ten  
Fa l l  yon  Niemann-P icksehe r  E r k r a n k u n g  ber ieh te t  werden,  der  sieh 
im a l lgemeinen  seinen Vorb i lde rn  eng ansehlieBt,  daneben  aber  e twas 
abweiehende,  bemerkenswer t e  Einze lhe i ten  e rkennen  l~iBt. 

Es handelt sieh urn ein 20 Monate altes M/~dchen jiidiseher Abstammung, 
das seit ungefahr 17 Monaten krank war und schlieBlich am 4. I lL  1929 im St. Anna- 
Kinderspital zu Wien (Direktor: Primarius R. Monti) eiuer Lungenentziindung 
erlag. Aus der Familiengesehichte 1 ware zu erw/~hnen: I)er Vater hat vor Geburt 
des Kindes Malaria durehgemaeht. Die Wal~. bei beiden Eltern negativ. Grog- 
rater  mtitterlicherscits an progressiver Paralyse gestorben. 

Kran~engeschichte: Erstgeborenes Madehen, 3 Wochen vor dem normalen 
Termin geboren (18. "VII. 1927). Geburtsdauer 8 Stunden, 1. Sch~dellage, Geburts- 
gewieht 3200 g, L~nge 48,5 em. Wegen I-Iypogalaktose der Mutter ktinstliehe 
Ernahrung mit Vollmilch, Haferfloeken, AlofelpiJree, Nestle, Grieg (2--3 Tage 
nach der Geburt soil die Milz vcrgr613ert, die Leber aber unvergndert gewesen sein). 
Im Alter yon 3--4 Monaten wurde eine Vergr6gerung der Leber festgestellt. Eine 
solche der Milz soll nicht bestanden haben. Gleichzeitig zeigte die Haut eine gelb- 
liche Verf~rbung, die im Laufe der Zeit sich verstarkte und schlieglich einen braun- 
lichen Ton annahm. Das Blutbild immer belanglos. WaR. und Tuberkulinproben 

/ 
1 Die Uberlassung der Krankengesehiehte sowie aller klinischen Einzelheiten 

verdanke ieh tterrn Dr. H. Baar. 
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stets negativ. Erste Z~hne im Alter yon 7 Monaten. Im Winter 1927/28 Furuncu- 
lose und Bronchitis. 

Status praesens (24. II.  1929): Im Waehstum zuriickgebliebenes, schleeht 
gen~hrtes M/~dehen. Die statischen Funktionen entsprechen nieht einmal denen 
eines 3 Monate alten Kindes: Es kann weder stehen, noeh sitzen, der Kopf f~llt 
beim passiven Aufsetzen immer zuriiek, in der Bauchlage wird der Kopf nicht yon 
der Unterlage erhoben. Vorgehaltene Gegenst~nde werden kaum fiir einen Augen- 
blick fixiert, ohne dag irgendein Interesse zu erkennen w~tre. Der Mund steht 
welt often, die Zunge ist leieht vorgestreckt. Die Farbe der Haut  gelblieh-braun, 
ihr Turgor herabgesetzt. Fettpolster sp~rlieh. Das Skelett grazfl, keinerlei Zeiehen 
yon Raehitis, keine Drfisensehwellungen. ttirnIierven o .B.  Die Muskulatur 
sehwach, die Beine in Froschbeinstellung. Betr~ehtliehe ~Tberstreekbarkeit der 
Gelenke. Sehnenreflexe bedeutend abgeschw~eht. Leichter Exophthalmus. 
Ohren o. ]3. Lunge, Herz o. ]3. Das Abdomen vorgewSlbt, die Leber mehr als 
3 Querfinger unterhalb des Rippenbogens tastbar. Milz reieht als derber Tumor 
bis 1 Querfinger oberhalb der Spina superior-anterior des tItiftbeines herab, wobei 
ihr unterer Pol etwa 2 Querfinger links veto Nabel tastbar ist. Harn: Weder 
EiweiB noeh Zucker, Urobilinogen etwas vermehrt. Im Sediment sp~rlich 
Epithelzellen und Leukoeyten sowie Harns~urekrystalle. Augenbefund 25. VIII .  
1928 (I. Augenklinik, Prof. Dr. J. Meller): Hornhaut iibernormal grog, fein- 
sehl~tgiger Nystagmus, beide Augen ophthalmoskopiseh o .B.  Lumbalpunktion 
(28. II.  1929): Druek erhSht, Liquor wasserklar, Pandy + + ,  leiehte Pleoeytose 
(20 30 Zellen). WaR. im Liquor negativ. Goldsolreaktion ~hnlieh der luetisehen 
Kurve. 

Blutbe/und. 
4. I. 1928 29. II. 1928 24. viii.  1928 

Rote . . . . . . . .  4 790 000 5 240 000 4 720 000 
WeiBe . . . . . . . .  20 000 16 500 16 200 
Sahli . . . . . . . .  84 81 85 
F~trbeindex . . . . .  0,89 0,87 0,90 
Blutpl~ttehen . . . .  reichlich 
Leuko- ~ stabkernige. . 248 (1,5%) 400 (2,0%) 1,5% 
cyten ~ segmentkernige 6 930 (42%) 4 900 (24,5 % ) 27,0 % 

Eosinophile . . . . .  660 (4,0%) 1000 (5,0%) 7,5% 
Basophile . . . . . .  82 (0,5%) 100 (0,5%) 0,5% 
Lymphocyten . . . .  8002 (48,5%) 12400 (62%) 58,0% 
Monocyten . . . . . .  330 (2%) 1 000 (5%) 5,0% 
Plasmazellen . . . . .  - -  - -  0,5 % 

Unter st/~ndiger Gewichtsabnahme (17. II.  1929 9480 g, 3. I II .  1929 9140 g) 
kommt es in den letzten Tagen zu TemperaLurerh6hung, l~asselger~usehen fiber 
beiden Lungen, Erbrechen und sehlieglieh (4. III .  1929) zum Tode unter Ersehei- 
nungen einer Lungenentztindung. 

Die Blutuntersuchung auf Cholesterin mil31ang und wurde nicht wiederholt. 
Im 3/[ilzpunktat fanden sieh nur rote und weige Blutk6rperchen, pathologisehe 
Zellformen (Sehaumzellen) nicht naehweisbar. 

Sektionsbe/und: 78 cm lange, 9140 g sehwere weibliche Leiche yon grazilem 
Knoehenbau, in sehleehtem Ernghrungszustand. Die allgemeine Deeke gelblich- 
braun, die Muskulatur schwaehlich, das Fettpolster diirftig. Die Dura mater stark 
gespannt, die Leptomeningen von reichlieh klarer Fltissigkeit durchtr~tnkt, die 
Hirnwindungen plump und vorspringend, die Konsistenz des Gehirnes stark erhSht 
(Abb. 1). Gehirngewich~ 860 g. Auf einem Horizontalsehnitte in der tIShe der 
Stammganglien das Mark yon weiger Farbe, auBerordentlich derb, die Rinde blaB- 
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r6tlichgrau, etwas weicher. Das Riickenmar]~ im ganzen gleichfalls sehr derb und 
auf Querschnitten yon ~hnlicher ]~eschaffenheit wie das GroBhirn. Die Follikel 
des Zungengrundes zahlreich und vergr6Bert, die Tonsillen groB, auf dem Durch- 
schnit~ ihr Gewebe yon graugelblicher Farbe. Oesophagus, Trachea, Sehild- 
driise o.B. I)er Thymus etwas grSl~er, das Parenchym yon gelber Farbe. Die 
Pleura beider Lungen frei, durch die Pleura durchschimmernd ein grobes, gelblich- 
weiges Netzwerk, das anscheinend den stark verbreiterten Septen entspricht. Die 
Konsistenz der Luniten erh6ht, das Gewebe luftarm, im Parenchym des rechten 
Oberlappens konfluierende, lohular-pneumonische Verdichtungsherde. Im iibrigen 
zeigen die Lungen auf dem I)urchschnitte das gleiche grobe Ne~zwerk, das auch 
durch die Pleura hindurchschimmert. In den ]~ronchien schleimig-eitriger Inhalt. 

Abb. 1. 

Die Mediastinal- und Halslymphknoten leieht vergr6Bert, ihr Gewebe auf dem 
Durchschnitte yon gelblicher Farbe. ])as Herz entsprechend groB, o.B. Die Leber 
1140 g schwer, 22:14:9 cm gro8, yon derber Konsistenz, ihr Gewebe yon grau- 
gelblicher Farbe, die Li~ppchenzeichnung verwaschen, das interlob~re Bindegewebe 
stellenweise vermehrt. Gallenblase und Gallenwege o.B. Die Milz 220 g schwer, 
14:9:5 cm groB, derb, die Pulp~ yon r6tlichweiBer Farbe, die Zeichnung ver- 
waschen, MMpighische K6rperchen nur vereinzelt nachweisbar. Am Hilus der 
Milz 2 etwa pflaumengroBe Nebemnilzen yon ghnlicher Beschaffenheit. Die 2r 
je 45 g schwer, 7: 3,5:3,5 cm grog, ihre Konsistenz derb, die l%inde gelblieh. Die 
ableitenden Harnwege o. B. Die Nebennieren 4,5:3:0,8 cm groB, ihr Mark ver- 
breitert, yon graugelblicher Farbe, die l~inde buttergelb. Die Schleimhaut des 
Darmes, besonders ira Bereiche des I)iinndarmes, yon rStlichgelber, ~tellenweise 
ausgesprochen gelber Farbe. [Die mesenterialen Lymphlcnoten vergrSBert, ihr 
Gewebe citronengelb. I)as Pankreas o.B. I)er Uterus entsprechend groB, unver- 
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~ndert. In den Ovarien einige bis h~nfkorngrol~e Cystchen, im Parenehym zahl- 
reiche gelbe Flecken. Das Knochenmar~ des rechten l%mur yon rStliehgelber 
Farbe. 

Histologisch sind alle Organe yon  2 0 - - 6 0 / t  gro•en Zellen dureh- 
setzt, deren Zelleib zahlreiehe Vakuo]en enth~lt  und die meist einen, 
manchmal  aber - -  besonders in den Lungen - -  mehrere, bis 20, Kerne  
aufweisen. Sie finden sich au•erordentlich zahlreieh in der Milz, Leber, 
Lunge, Thymus,  in den Lymphknoten ,  in den Zot ten des Diinndarmes, 
in der Sch]eimhuut des Dickdarmes,  im Knoehenmark ,  im Gehirn, 
sowie weniger zah]reich in fast allen anderen Geweben. In  nach Mallory 
gefarbten Schni t ten nehmen sie einen blal~blauvio]etten Fa rb ton  an. 
Sudan I I I  gegeniiber verha]ten sieh die Zellen in verschiedenen Organen 
verschieden, alle Farbenabs tufungen yon  hellgelb fiber orange bis braun- 
rot  sind vertreten.  Nach Smith-Dietrich lassen sich in diesen Zellen 
graue bis schwarze KSrnehen nachweisen. Es zeigen sieh auch bei dieser 
F~rbung gewisse Unterschiede in den verschiedenen Organen. 

Die Lipoidfgrbung nach Smith-Dietrich wurde in Gefriersehnitten nach Vor- 
sehrift ausgeffihrt, die Behandlung der Schnitte mit Borax-Ferricyankalium jedoeh 
auf 5--10 Minuten (Kontrolle unter dem Mikroskop) verkiirzt. Gute Ergebnisse 
hatte eine Stfiekf~rbung und darauffolgende Celloidineinbettung. Der Vorgang 
war folgender: Formalinfixation ; kleine, nicht mehr als 2 mm dieke Organstfiekchen 
in 5proz. w~sseriger LSsung yon Kaliumbiehromat bei 37 ~ 3 6 Tage. Wassern 
in f]iel~endem Wasser; Einlegen in essigsaures H~matoxylin bei Brutofentempe- 
ratur 4--6 Tage. Flie~endes Wasser 1 Tag, steigender Alkohol, Celloidineinbettung, 
Schneiden. Differenzierung der Sehnitte in Borax-Ferricyankalium unter mikro- 
skopiseher Kontrolle. Wasser, steigender Alkohol, Xylol, Balsam. 

An Stelle der Celloidineinbettung kann man auch Paraffineinbettung w~hlen, 
wobei es allerdings in manchen Organen zu Sehrumpfungen kommt. Nach der 
I-I~matoxylinstfickf~rbung und folgender W~sserung kommen die Gewebsstiicke 
durch steigenden Alkohol und Benzol in l~araffin. Die aufgekleb~en Schnitte 
werden naeh Entparaffinierung mit Borax-Ferricyankalium differenziert, abgespfilt, 
entw~ssert, aufgehellt und in Balsam eingeschlossen. 

Die Methode der Stfieki~rbung und darauffolgende Celloidineinbettung kann 
besonders empfoMen werden. 

Bemerkenswer t  sind die Ergebnisse der Untersuehung der Organe auf 
doppelbrechende Forte :  im Thymus,  im Knochenmark  sowie in den 
L y m p h k n o t e n  finden sich reichlich, in den Ovarien, in der I n t ima  der 
Aorta  sowie in Schaumzellen um die Gef~Be des Gehirns sp~r]ich 
doppelbrechende Stoff% w~hrend in den anderen Org~nen, z. B. in der 
Leber und in der Milz yon einer Anisotrop]e keine Spur zu sehen ist. 

Leber: Das interacin6se Bindegewebe leieht vermehrt, weder Gallengangs- 
wueherungen noch entziindliche Infiltrate nachweisbar. Die Leberzellen wabig, 
die Kupfferschen Sternze]len 20--60 /~ groin, ihr Zelleib schaumig. Bei Lipoid- 
f~rbung (Smith-Dietrich) erseheinen die meisten der Kupffersehen Sternzellen yon 
schwarzen KSrnehen erffillt. Aueh in den Leberzellen linden sich graue bis sehwarze, 
verschieden grot~e Granula. Im Bindegewebe um die 10eriportalen Folder lassen 
sich viele verschieden grol~e, rein und grob gekSrnte Zellen auffinden. Mit Sudan I I I  
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erseheinen die Kupfferschen Sternzellen und manche Leberzellen gelblich bis 
orange getSn~. 

Die Picksehen Zellen ragen in die Lichtung der Capillaren hinein 
und h/s manehmal  nur mittels eine Fort satzes ~hres Protoplasmas 
an der Wand der Gef/~6e. Ohne Sehwierigkeiten l~tl~ sich in jedem 
Gesichtsfeld zeigen, daf3 sich zwisehen diesen Wabenzellen und den 
Leberzellen spindelig geformte Zellen mit  ovalen Kernen einschieben, 
die morphologisch unver~nderten Endothelien entsprechen (Abb. 2). 
Von den Leberzellen sind die so ver~nderten Kupffersehen Sternzellen 
immer dureh Gitterfasern getrennt. 

Abb. "2. Leber. (Zeiss DD.) Lz = Leberzellen mit  zahlreichen kleinen Fettt,r6pfchen; 
E z  = Endothelzellen, zmn Teil zwischen Leberzellen und ,,Pickschen" Zellen; P z  = Picksche 

Zeilen (bei , , A "  in AuflSsung begriffen). 

Dieser Befund steht im Gegensatze zu den yon Hamperl in seinem 
Falle yon Morbus Gaucher im S~uglingsalter beschriebenen Bildern. 
W~hrend Ham~gerl dazu neigt, die Gaucherze]]en in der Leber yon den 
Pericyten abzuleiten, kommt  diese Entstehung ftir die Pickschen Waben- 
zellen in dem untersuehten l~alle nicht in Betracht.  I m  Gegenteil kann 
man alle Stadien der Entwieklung der Schaumze]len aus Kupfferschen 
Sternzel]en vom Auftreten einiger weniger Vakuolen in ihnen bis zur 
stattliehen Gr58enzunahme der Zellen verfolgen, die dann mit  un. 
z~hligen Tr6pfehen erffillt sind. SchlieBlich scheint sich so eine Zelle 
nach st~rkster Bl~hung einfach aufzu]Ssen, der Kern wird schw~eher 
f~rbbar, ist end]ich ungefgrbt und das Protoplasma zerfliel3t oder zer- 
fs (Abb. 3). 
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Dieser Vorgang ist  viel le icht  in bezug auf die histologisehen Bilder 

i n  den Lungen  bemerkenswer t :  

In den Alveoien der Lungen liegen zahlreiche, teilweise anscheinend freie 
Wabenzellen, deren Zelleib tells viele Vakuolen, manchmal abet nut einen ein- 
zigen grogen Fettropfen enthalt (Abb. 4). H~ufig sind Alveolen prall mit diesen 
Zellen erfallt nnd konfluieren mit benachbarten R~umen, so dab es vielfaeh den 
Ansehein hat, als ob die Septen geborsten w~ren. In den Lungen trifft man h/~u- 
tiger als in anderen Organen auf vielkernige - -  20 nnd mehr Kerne enthaltende - -  
Riesenzellen mit rein vakuolisiertem Protoplasm& Die Alveolarseheidewttnde sind 
gleichfalls yon WabenzeUen durchsetzt, in den Lichtungen der Capillaren, sowie 
in den Xsten der Lungenarterien und Venen kann man nicht selten anscheinend 
freie Pieksehe Zellen sehen, w~hrend dieselben Zellen in den Lichtungen yon Ge- 
fagen anderer Organe nur vereinzelt gefunden werden konnten. Nach Fett- 
fgrbungen mit Sudan I I I  nehmen manche Zellen einen schwach gelblichen bis 
0range-Farbenton an, mit Lipoidf~trbungen lassen sie sich mehr diffus grausehwarz 
durehtrgnken, doch linden sich auch kr~ftig schwarze Granula in ihnen. Im 
Epithel der Bronchien sind gleichfalls feinste schwarze K6rnchen zu sehen. Im 
rechten 0berlappen entsprechend dem anatomischen Befund ausgedehnte zu- 
sammengeflossene, lobul~r-pneumonische Herde, sowie eine eitrige Bronchitis. In 
einzelnen Lungenalveolen, besonders im Bereiehe der Unterlappen, liegen nicht 
selten vielkernige FremdkSrperriesenzellen teilweise um hyaline, hornsehuppen- 
ghnliche Gebilde, die wahrscheinlich durch Aspiration in die Lunge geraten sind. 

Milz: Die sp~trlichen Malpighischen KSrperchen bestehen nur aus wenigen 
Lymphoeyten nm Zentralarterien. Die Pulpa ist yon zahtreichen Schaumzellen 
dieht durchsetzt; sie umgeben die engen Sinus, deren Endothelbetag nnvergndert 
erscheint. Selten finden sich Schaumzellen frei in den Sinus. Sehr wenige dieser 
Zellen zeigen in Sudan III-Pr~paraten einen leicht gelbliehen Farbenton, dagegen 
sind sie nach Smith-Dietrich yon schwarzen Granula dicht erfitllt und auch in 
den Sinusendothelien finden sich wenige schwarze X6rnchen. Turnbullblau- 
reaktionen an gilzschnitten fallen negativ aus. 

Nieren: Sehaumzellen finden sich in den Glomeruli in wechselnd reichlicher 
Anzahl. Diese Zellen sowie Gruppen yon Epithelzellen der Rinden- nnd Mark- 
kanalehen und vereinzelt Endothelzellen der Capillaren geben eine deutlich positive 
Smith-Dietrieh-Reaktion, w~thrend sie sich mit Sudan I I I  nur sehr schwach gelblich 
bis r6tlichgelb f~trben lassen. 

Nebennieren: In der stark verbreiterten Marksubstanz liegen r eiehliche Schaum- 
zellen, die sich mit Sudan I I I  braunrot farben und nach Lipoidfiirbung zahlreiche 
schwarze K6rnchen enthalten. In den Zellen der Nebennierenrinde sind nur ver- 
einzelt schwarze K6rner naehweisbar. Doppelbrechende Fettstoffe finden sich 
reichlich in der Rinde, nicht aber ira Marke. 

Im subepithelialen Gewebe der Zunge, im retikul/~ren Gewebe der Tonsillen, 
im Stroma der Schleimhaut des Oesophagus sowie der der Trachea fi~rben sich die 
reichlichen Wabenzellen nach Smith-Dietrich tiefschwarz. 

Die Schilddr~se nnvergndert, Picksche Zellen hier nicht aufzufinden. 
In der Rindensubstanz des Thymus liegen zahlreiche dichtgedrangte Sehaum- 

zellen, wahrend sie im Marke nur sp~rlich zu linden sind. Mit Sudan I I I  f~trben 
sie sich dunkelrotbraun, nach Smith-Dietrich erscheinen sie kraftig schwarz. Die 
meisten yon ihnen enthalten reichlich doppeltbrechende Fettsubstanzen (Abb. 5). 

Mundspeicheldri~sen." Im Stroma dieser Driisen nieht sehr zahlreiehe, nach 
Smith-Dietrch sehwarz gef~rbte Grannla enthaltende Schaumzellen. 

Lymphdri~sen: Die Zeichnung der Hals-, Mediastinal- und Mesenteria|lymph- 
driisen vollkommen verwaschen, an Stelle der Follikel, sowie im Markgewebe zahl- 
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-Pz P z  

Abb. 3. Leber. (Zeiss DD.) L z  = Leberzel.len mi$ wabigem Zeneib; P z  - ,,Pieksche" Zellen in 
AuflSsang nnd ZerfaI1 begriffen; E z  = Endothelzelle zwischen ,,2ickscher" Zelle and Leberzelle. 

F 

Abb. 4. Lunge. (Zeiss D.) Wabenzellen in den Alveolen, teilweise nur einen grolJen Fet~tropfen 
enthaltend (Y). Alveolarseheidew~tnde stellenweise unterbroehen. 
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reiehe Sehaumzetlen, die sieh mit  Sudan I I I  orange bis br/~unlichrot und  naeh 
Smith-Dietrich schwarz f~rben. Viele dieser Zellen enthal ten  doppeltbreehende 
Fettstoffe. Die Endothel ien der Sinus s ta rk  gebl~ht und  vakuolisiert,  ver- 
einzelt auch Schaumzellen frei in den Sinus naehweisbar.  

W~hrend in der Magenschleimhaut nur  spar]ich Wabenzellen nachzuweisen sind, 
finden sie sich recht  zahlreieh in den Zot ten und  in der Unterschle imhaut  des Di~nn- 
darmes sowie in der Sehleimhaut des Dickdarmes zwisehen den Kryp ten  und  in 
seiner Submucosa. Auch die Lyml3hkn6tchen des Darmes sind yon ihnen teihveise 
durchsetzt .  Im Stroma des Pankreas nur  sp~rliehe Sehaumzellen, die sich ~thn]ieh 
denen der Mundspeicheldriisen verhalten.  I m  Ovarialstroma stOl~t man auf zahl- 
reiehe, sieh mit  Sudan I I I  b raunro t  fs a n d  naeh  Smith-Dietr ich sehwarze 

Abb. 5. Thymus. (Zeiss C.) Fettf~rbung mit Sudan III. Wz - zahlreiche Wabenzellen in der 
:gindensubstanz; HK = tt:assalsche KSrper. 

K6rnchen enthal tende Wabenzellen, die oft auch doppeltbreehende Fet ts tofie  auf- 
weisen. An einer Stelle finder sich eine Cyste, in deren Wand  zahlreiche Zellen 
liegen, die mit  doppeltbrechenden K6rnchen erfiillt sin& I m  Zot tens t roma der 
Tuben, some in der Schleimhaut des Uterus vereinzelte Picksche Zellen. Dureh 
Sudan I I I  werden sie leicht gelbliehrot gef~rbt, nach Smith-Dietrich weisen sie 
schwarze Granula auf. In  der Submucosa der Harnblase gleichfMls vereinzelte 
Wabenzellen. Das Herz histologiseh o. B., keine Schaumzellcn aufweisend. In  der 
In t ima  der Aorta angrenzend an die media f inden sieh vereinzelt  m i t  Fet t r6pfchen 
erfiillte Zellen, die Doppelbrechung aufweisen. I m  Knochenmark zahlreiche groge, 
mit  Sudan I I I  leuchtend rote Fettzellen, die teilweise Doppelbrechung zeigen. 
Daneben, besonders in den Sei0ten der Fet t lappchen,  Sehaumzelten, die sich mit  
Sudan I I I  b raunro t  f/~rben und  nach Smith-Dietrich mit  sehwarzen K6rnehen 
erfiillt sind. 

Bemerkenswer~ sind aueh die Ver~nderungen desZentralnervensystems: Die Py- 
ramidenzellen der Groghh'nrinde, die Ganglienzellen der Stammganglien sind au [~er- 
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ordentlieh stark gebl~ht und wabig. In naeh Nissl gef~rbten Sehnitten lassen sich 
TigroidkSrper in ihnen entweder nicht mehr naehweisen oder sind nut als feiner 
Staub im Zelleib verstreut. Aueh die Purkinjeschen Ganglienzenen des Klein- 
hirnes sind bedeutend vergrSl]ert und schaumig, in ihnen sind Tigroidschollen 
kaum nachweisbar. Viele Gliazellen sind ahnlich geblght and yon Fettr6pfchen 
erfiillt. Sudan I I I  f~rbt diese Zellen nieht. In MarkscheidenfArbnngen nach Spiel- 
meyer und Lipoidf~rbung nach Smith-Dietrich enthalten sowohl Ganglien- a]s 
Gliazellen schwarze KOrnchen. Um die Gef~lte liegen h~ufig Gruppen yon Schaum- 
zellen, die sich mit Sudan III  rStlich, nach Smith-Dietrich schwarz farben und 
die deutliche Anisotropie aufweisen. Im tibrigen findet sich im Gehirn keine 
Doppelbrechung. Die Markscheiden sind schmal und spi~rlich, die Glia erscheint 
- -  im Vergleieh mit normalen Gehirnen etwa gleichaltriger Individuen - -  in nach 
Wimtrup ge~rbten Schnitten deutlich vermehrt. Die Ver~nderungen im Ri~cken- 
marlce sind denen des Gehirnes ganz ~hnlich, jedoch nicht so ausgesprochen. Die 
Spinalganglien unver~ndert. Die Bulbi konnten nicht untersucht werden. Die 
Skelettmuskulatur ohne Wabenzellen. 

Die beschriebenen makro- und mikroskopisehen Ver~nderungen der 
Organe tassen keinen Zweifel dariiber aufkommen, dal3 es sich um einen 
Fall yon lipoidzelliger Spleno-Hepatomegalie yore Typus Niemann-Pick 
handelt. Gestiitzt wird diese Annahme dureh die ehemische Unter- 
suehung, die yon den Herren Epstein und Lieb an frisehen Organstiieken 
der Leber, Milz und des Gehirns vorgenommen wurden. Die Untersu- 
chung, die noeh im Gange ist, ergab eine hoehgradige Vermehrung des 
Lecithins, sowie der phosphorh~ltigen Lipoide, w~hrend Kerasin nicht 
nachgewiesen werden konnte. Das genaue Ergebnis der Untersuehungen 
wird sp~terhin an anderer Stelle ver6ffenttieht werden.. 

Bemerkenswert ist die Ablagerung doppelbrechender Fettsubstanzen, 
die sieh in grSl~erer Menge nur in dem Thymus, in den Lymphknoten, 
im Knoehenmark, spgrlicher in den Eierst6eken, sowie in Zellen um die 
Gefi~l]e des Gehirns, s0wie in der Int ima der Aort~ finden; dagegen 
konnte Anisotropie in anderen Organen trotz der Anwesenheit zahl- 
reieher Sehaumzellen, so z. B. in der Milz und Leber, nicht festgestellt 
werden. 

Die Mgkrogyrie des Gehirns, die fast an das Bild der tuber6sen 
Sklerose erinnert, steht im Gegens~tz zu dem gewShnlich erhobenen 
Befunde yon Mikrogyrie in Fgllen yon am~urotiseher Idiotie (Typus 
T~y-Sachs), die mit der Niemunn-Pickschen Krankheit vergesellsehaftet 
sein kunn. Auch klinisch handelte es sich im vorliegenden Falle wohl 
um eine Idiotie, nieht ~ber urn eine Amaurose. Im iibrigen entsprieht 
die Einl~gerung Yon Hpoiden Substanzen in Ganglienzellen der Rinde, 
der Stammganglien und Gliazellen, sowie in Purkinjeschen Zellen des 
Kleinhirns neben Vermehrung der Gliafasern bei verh/~ltnism~l~ig diinnen 
M~rkscheiden den in diesen Fs erhobenen Befunden. 

Die Xtiologie der Krankheit  ist unbekannt;  sie kann f~mili~tr auf- 
treten und kommt in der Mehrzuh] der Fglle bei Kindern der jiidischen 
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I~asse vor und zwar sind es meist Miidchen, die schon in den ersten 
Lebensmonaten Zeiehen der Erkrankung anfweisen und das 2. Jahr 
nicht fiberleben. 

Morphologisch 1/~l~t sich nur die Tatsache des ausgiebigen, patholo- 
gischen Lipoidgehaltes aller iiberhaupt speieherungsfghigen Zellen des 
Organismus feststellen, die schliel31ich zu einer hoehgradigen I-Ierab- 
setzung der Funktion der Organe fiihren mug. Allem Anseheine nach 
handelt es sich um eine angeborene Stoffweehselerkrankung, bei der 
entweder zuviel Fettstoffe gebildet oder nicht abgebaut werden kSnnen. 
Es ist unwahrscheinlieh, dab die Speieherzetlen eine aktive Rolle in 
diesem Prozesse spielen, da die Umwandlung yon Zellen, wie z .B.  
Ganglien- und Gliazellen, zu Sehaumzellen mehr den Eindruek eines 
passiven Vorganges maeht. Allerdings ist eine Dysfunktion des Retikulo- 
endothelapparates, die darin bestehen k6nnte, dab diese Zellen die Fett- 
stoffe nieht abzugeben oder zu verarbeiten imstande sind, nieht yon der 
Hand zu weisen. 

Der geschilderte Zerfall der Wabenzellen, besonders in der Leber, 
1/~l]t daran denken, dab die dureh die Aufl6sung der Zellen frei gewordenen 
Fettstoffe in den ven6sen Kreislauf gelangen und in die Lunge ver- 
sehleppt werden. Hier wird wohl t in GroBteil zuriiekgehalten und viel- 
leieht lggt sieh dis etwas versehiedene Beschaffenheit der Wabenzellen 
in den Lungen -- die ausnehmende Gr6ge und die verh~ltnism~il~ig 
sps aber groflen TrSpfchen in ihnen --  auf diese Weise erklg.ren. 

Andererseits bedingt das Ubertreten yon Fettsubstanzen aus Zellen 
in das Blut eine Art Circulus vitiosus, indem diese Stoffe, die schon in 
Zellen verankert w~ren, von neuem in ~ufnahmsf~hige Zellen gelangen, 
die hinwieder nach einiger Zeit zugrunde gehen miissen; zu diesen 
stets kreisenden Lipoiden kommen noch die pathologiseh erzeugten 
oder nieht abgebauten Fettstoffe hinzu, die diese Krankheit  charak- 
terisieren, so dag sich aus diesem Uberangebot die sehwere allgemeine 
Durchsetzung Mler iiberhaupt speicherungsfghigen Zellen des Organis- 
mus erkl/~rt. 

Ein grundsiitzlicher Untersehied seheint in dieser Beziehung zwischen 
der lipoidzelligen Spleno-Hepatomegalie Typus Gaueher und der lipoid- 
zelligen Spleno-Hepatomegalie vom Typus Niemann-Pick nieht zu be- 
stehen: in beiden Typen handelt es sieh um einen Speicherungsexzeg 
yon Fettsubstanzen, die allerdings chemisch durchaus nicht gleieh 
sind. DaB jedoch der Vorgang an und ffir sich ein ghnlicher ist, beweisen 
F/itle des Typus Gaueher im Sguglingsalter: bis auf die Untersehiede in 
bezug auf Fgrbereaktionen, die na~iirlieh such dureh die verschiedene 
Natur der Fette beding~ sind und die ~ueh den etwas verschiedenen 
morphologisehen Charakter der Gaucherzellen bedingen, ist, was Aus- 
mag und Verteilung der pathologisehen Zellformen in den Organen an- 
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betrifft, kein grunds~tzlicher Unterschied zwischen beiden Typen fest- 
zustellen. Zum VergMch dieser beiden Gruppen l~Bt sich nattirlich 
nur die Sauglingsform des Typus Gaueher heranziehen, da die Niemann- 
Picksche Erkrankung aueh nur im Sauglingsalter vorkommt.  In  diesen 
Fallen aber zeigt sich, wie Lubarsch nachgewiesen hat,  dag bei den in 
bezug auf phagocytare Eigensehaften wahrend des S~uglingsa]ters 
etwas verschiedenen Bindegewebszellen, die Gauehersche Erkrankung 
ahnliche Ausmal3e annimmt  wie die Niemann-Picksche Erkrankung. 
Die Einlagerung yon Fettstoffen in Epithelien, sonde in Zellen aller 
anderer K6rpergewebe ist vie]leicht auch durch die Art  der Lipoide 
bedingt, die mehr oder weniger leicht yon den Zellen aufgenommen 
werden kSnnen. 

Da2 Form und Farbbarkei~ der Schaumzellen a]lein keinen sicheren 
Anhaltspunkt  ifir die Art  der lipoiden Spleno-Hepatomegalie geben 
k6nnen, hat  schon Hamperl betont;  auch im vorliegenden Falle ergeben 
sich ziemlich weitgehende Untersehiede der Pickschen Zellen, was sowohl 
Morphologie, als auch F~rbbarkeit  anlangt, wozu noch der Befund einer 
Speicherung von doppelbrechenden Stoffen in mlr wenigen Organen, 
besonders im Thymus,  hinzukommt.  

Die chemische Untersuchung bietet  noch die sicherste M6glichkeit 
einer Unterscheidung beider Typen, obwohl auch bier eine gewisse 
Versehiedenheit des Charakters der Lipoide in verschiedenen Or- 
ganen zu bestehen seheint; wenigstens weisen die ungleiehen Ergebnisse 
der Fgrbbarkei t  dieser Stoffe darauf bin. 

Zusammenfassend 1/~l]t sieh fiber den vorliegenden Fall einer lipoid- 
zelligen Spleno-ttepatomegalie Typus Niemann-Pick im Vergleieh mit  
dem yon Hamperl bearbeiteten Falle einer Gauehersehen Erkrankung 
des S~uglingsalters sagen, dag beide Typen weitgehende ~hnliehkeiten 
aufweisen und grundsgtzlich voneinander dutch die Art der eingelagerten 
Lipoide verschieden sind. 
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