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Trotz der verhiltnisméfig kurzen Zeit unserer Kenntnisse der lipoid-
zelligen Spleno-Hepatomegalie vom Typus Niemann-Pick ist sowohl
das klinische Bild als auch die pathologisch-anatomischen Organ-
befunde dieser Erkrankung in allen Einzelheiten ziemlich gut bekannt.
Sie decken sich im wesentlichen und die Abgrenzung dieser Krankheit
gegeniiber der lipoidzelligen Spleno-Hepatomegalie vom Typus Gaucher
ist verhaltnisméaBig einfach, wenn man die histologische Untersuchung
mit der chemischen vereinigt.

In der vorliegenden Arbeit soll iiber einen klinisch klar erkannten
Fall von Niemann-Pickscher Erkrankung berichtet werden, der sich
im allgemeinen seinen Vorbildern eng anschlieBt, dancben aber etwas
abweichende, bemerkenswerte Einzelheiten erkennen I:Bt.

Es handelt sich um ein 20 Monate altes Madchen jiidischer Abstammung,
das seit ungefahr 17 Monaten krank war und schlieBlich am 4. I11. 1929 im St. Anna-
Kinderspital zu Wien (Direktor: Primarius R. Monti) einer Lungenentziindung
erlag. Aus der Familiengeschichte! wire zu erwihnen: Der Vater hat vor Geburt
des Kindes Malaria durchgemacht. Die WaR. bei beiden Eltern negativ. GroB-
vater miitterlicherseits an progressiver Paralyse gestorben.

Krankengeschichte: Erstgeborenes Médchen, 3 Wochen vor dem normalen
Termin geboren (18. VII. 1927). Geburtsdauer 8 Stunden, 1. Schidellage, Geburts-
gewicht 3200 g, Lange 48,5 cm. Wegen Hypogalaktose der Mutter kiinstliche
Ernédhrung mit Vollmilch, Haferflocken, Apfelpiiree, Nestle, GrieB (2—3 Tage
nach der Geburt soll die Milz vergrdBert, die Leber aber unverindert gewesen sein).
Im Alter von 3—4 Monaten wurde eine VergroBerung der Leber festgestellt. Eine
solche der Milz soll nicht bestanden haben. (leichzeitig zeigte die Haut eine gelb-
liche Verfarbung, die im Laufe der Zeit sich verstirkte und schlieBlich einen braun-
lichen Ton annahm. Das Blutbild immer belanglos. WaR. und Tuberkulinproben
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1 Die Uberlassung der Krankengeschichte sowie aller klinischen Einzelheiten
verdanke ich Herrn Dr. H. Baar.
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stets negativ. Hrste Zahne im Alter von 7 Monaten. Im Winter 1927/28 Furuncu-
lose und Bronchitis.

Status praesens (24. II. 1929): Im Wachstum zuriickgebliebenes, schlecht
gendhrtes Madchen. Die statischen Funktionen entsprechen nicht einmal denen
eines 3 Monate alten Kindes: Es kann weder stehen, noch sitzen, der Kopf fallt
beim passiven Aufsetzen immer zuriick, in der Bauchlage wird der Kopf nicht von
der Unterlage erhoben. Vorgehaltene Gegenstdnde werden kaum fiir einen Augen-
blick fixiert, ohne daf} irgendein Interesse zu erkennen wire. Der Mund steht
weit offen, die Zunge ist leicht vorgestreckt. Die Farbe der Haut gelblich-braun,
ihr Turgor herabgesetzt. Fettpolster sparlich. Das Skelett grazil, keinerlei Zeichen
von Rachitis, keine Driisenschwellungen. Hirnnerven o.B. Die Muskulatur
schwach, die Beine in Froschbeinstellung. Betrichtliche Uberstreckbarkeit der
Gelenke. Sehnenreflexe bedeutend abgeschwicht. Leichter Exophthalmus.
Ohren o. B. Lunge, Herz o. B. Das Abdomen vorgewélbt, die Leber mehr als
3 Querfinger unterhalb des Rippenbogens tastbar. Milz reicht als derber Tumor
bis 1 Querfinger oberhalb der Spina superior-anterior des Hiiftbeines herab, wobei
ihr unterer Pol etwa 2 Querfinger links vom Nabel tastbar ist. Harn: Weder
Eiweif noch Zucker, Urobilinogen etwas vermehrt. Im Sediment spirlich
Epithelzellen und Leukocyten sowie Harnssurekrystalle. Augenbefund 25. VIIL
1928 (I. Augenklinik, Prof. Dr. J. Meller): Hornhaut iibernormal grof}, fein-
schlagiger Nystagmus, beide Augen ophthalmoskopisch o. B. Lumbalpunktion
(28. I1. 1929): Druck erhoht, Liquor wasserklar, Pandy -+, leichte Pleocytose
(20—30 Zellen). WaR. im Liguor negativ. Goldsolreaktion ahnlich der luetischen
Kurve.

Blutbefund.
4. 1. 1928 29. 1I. 1928 24, VIIL 1928

Rote . . . .. . .. 4790 000 5240 000 4720 000
WeiBe . . . . . . .. 20 000 16 500 16 200
Sahli . . . . . . .. 84 81 85
Farbeindex . . . . . 0,89 0,87 0,90
Blutplattchen . . . . reichlich
Leuko- | stabkernige. . 248 (1,5%) 400 (2,0%) 1,5%

cyten |segmentkernige 6930 (42%) 4900 (24,56%) 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%) 1000 (5%) 5,0%
Plasmazellen . . . . . — — 0,6%

Unter stindiger Gewichtsabnahme (17. IT. 1929 9480 g, 3. III. 1929 9140 g)
kommt es in den letzten Tagen zu Temperaturerhdhung, Rasselgerduschen iiber
beiden Lungen, Erbrechen und schlieflich (4. ITL. 1929) zum Tode unter Erschei-
nungen einer Lungenentziindung.

Die Blutuntersuchung auf Cholesterin mifflang und wurde nicht wiederholt.
Im Milzpunktat fanden sich nur rote und weiBe Blutkérperchen, pathologische
Zellformen (Schaumzellen) nicht nachweisbar.

Sekiionsbefund: 78 cm lange, 9140 g schwere weibliche Leiche von grazilem
Knochenbau, in schlechtem Ernahrungszustand. Die allgemeine Decke gelblich-
braun, die Muskulatur schwéchlich, das Fettpolster diirftig. Die Dura mater stark
gespannt, die Leptomeningen von reichlich klarer Flissigkeit durchtrinkt, die
Hirnwindungen plump und vorspringend, die Konsistenz des Gehirnes stark erhoht
(Abb. 1). Gehirngewicht 860 g. Auf einem Horizontalschnitte in der Hohe der
Stammganglien das Mark von weiller Farbe, auBerordentlich derb, die Rinde blaB-
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rétlichgrau, etwas weicher. Das Riickenmark ini ganzen gleichfalls sehr derb und
anf Querschnitten von ahnlicher Beschaffenheit wie das GroBhirn. Die Follikel
des Zungengrundes zahlreich und vergroBert, die Zonsillen groB, auf dem Durch-
schnitt ihr Gewebe von graugelblicher Farbe. Oesophagus, Trachea, Schild-
driise 0. B. Der Thymus etwas groBer, das Parenchym von gelber Farbe. Die
Pleura beider Lungen frei, durch die Pleura durchschimmernd ein grobes, gelblich-
weiBes Netzwerk, das anscheinend den stark verbreiterten Septen entspricht. Die
Konsistenz der Lungen erhoht, das Gewebe luftarm, im Parenchym des rechten
Oberlappens konfluierende, lobulér-pneumonische Verdichtungsherde. Im iibrigen
zeigen die Lungen auf dem Durchschnitte das gleiche grobe Netzwerk, das auch
durch die Pleura hindurchschimmert. In den Bronchien schleimig-eitriger Inhalt.

Abb. 1.

Die Mediastinal- und Halslymphknoten leicht vergroBert, ihr Gewebe auf dem
Durchschnitte von gelblicher Farbe. Das Herz entsprechend grof}, o. B. Die Leber
1140 g schwer, 22:14:9 cm groB, von derber Konsistenz, ihr Gewebe von grau-
gelblicher Farbe, die Lappchenzeichnung verwaschen, das interlobére Bindegewebe
stellenweise vermehrt. Gallenblase und Gallenwege o. B. Die Milz 220 g schwer,
14:9:5 cm groBl, derb, die Pulpa von rétlichweiler Farbe, die Zeichnung ver-
waschen, Malpighische Koérperchen nur vereinzelt nachweisbar. Am Hilus der
Milz 2 etwa pflaumengro8e Nebenmilzen von &hnlicher Beschaffenheit. Die Nieren
je 45 g schwer, 7:3,5:3,5 cm gro8, ibre Konsistenz derb, die Rinde gelblich. Die
ableitenden Harnwege o. B. Die Nebennieren 4,5:3:0,8 cm gro8}, ihr Mark ver-
breitert, von graugelblicher Farbe, die Rinde buttergelb. Die Schleimhaut des
Darmes, besonders im Bereiche des Diinndarmes, von rétlichgelber, stellenweise
ausgesprochen gelber Farbe. Die mesenterialen Lymphknoten vergroBert, ihr
Gewebe citronengelb. Das Pankreas o. B. Der Uterus entsprechend groB, unver-
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andert. In den Owarien einige bis hanfkorngrofie Cystchen, im Parenchym zahl-
reiche gelbe Flecken. Das Knochenmark des rechten Femur von rétlichgelber
Farbe.

Histologisch sind alle Organe von 20—60 p groBen Zellen durch-
setzt, deren Zelleib zahlreiche Vakuolen enthilt und die meist einen,
manchmal aber — besonders in den Lungen — mehrere, bis 20, Kerne
aufweisen. Sie finden sich auBerordentlich zahlreich in der Milz, Leber,
Lunge, Thymus, in den Lymphknoten, in den Zotten des Diinndarmes,
in der Schleimhaut des Dickdarmes, im Knochenmark, im Gehirn,
sowie weniger zahlreich in fast allen anderen Geweben. In nach Mallory
gefarbten Schnitten nehmen sie einen blaBblauvioletten Farbton an.
Sudan 111 gegeniiber verhalten sich die Zellen in verschiedenen Organen
verschieden, alle Farbenabstufungen von hellgelb iiber orange bis braun-
rot sind vertreten. Nach Smith-Dietrich lassen sich in diesen Zellen
graue bis schwarze Kérnchen nachweisen. Es zeigen sich auch bei dieser
Firbung gewisse Unterschiede in den verschiedenen Organen.

Die Lipoidfdrbung nach Smith-Dietrich wurde in Gefrierschnitten nach Vor-
schrift ausgefiihrt, die Behandlung der Schnitte mit Borax-Ferricyankalium jedoch
auf 5—10 Minuten (Kontrolle unter dem Mikroskop) verkiirzt. Gute Ergebnisse
hatte eine Stiickfarbung und darauffolgende Celloidineinbettung. Der Vorgang
war folgender: Formalinfixation ; kleine, nicht mehr als 2 mm dicke Organstiickchen
in 5proz. wisseriger Losung von Kaliumbichromat bei 37° 3-—4 Tage. Wissern
in flieBendem Wasser; Einlegen in essigsaures Himatoxylin bei Brutofentempe-
ratur 4—6 Tage. FlieBendes Wasser 1 Tag, steigender Alkohol, Celloidineinbettung,
Schneiden. Differenzierung der Schnitte in Borax-Ferricyankalium unter mikro-
skopischer Kontrolle. Wasser, steigender Alkohol, Xylol, Balsam.

An Stelle der Celloidineinbettung kann man auch Paraffineinbettung wahlen,
wobei es allerdings in manchen Organen zu Schrumpfungen kommt. Nach der
Hamatoxylinstiickfarbung und folgender Wasserung kommen die Gewebsstiicke
durch steigenden Alkohol und Benzol in Paraffin. Die aufgeklebten Schnitte
werden nach Entparaffinierung mit Borax-Ferricyankalium differenziert, abgespilt,
entwissert, aufgehellt und in Balsam eingeschlossen.

Die Methode der Stiickiarbung und darauffolgende Celloidineinbettung kann
besonders empfohlen werden.

Bemerkenswert sind die Frgebnisse der Untersuchung der Organe auf
doppelbrechende Fette: im Thymus, im Knochenmark sowie in den
Lymphknoten finden sich reichlich, in den Ovarien, in der Intima der
Aorta sowie in Schaumzellen um die Gefafle des Gehirns spérlich
doppelbrechende Stoffe, wahrend in den anderen Organen, z. B. in der
Leber und in der Milz von einer Anisotropie keine Spur zu sehen ist.

Leber: Das interacindse Bindegewebe leicht' vermehrt, weder Gallengangs-
wucherungen noch entziindliche Infiltrate nachweisbar. Die Leberzellen wabig,
die Kupfferschen Sternzellen 20—60 x grof3, ihr Zelleib schaumig. Bei Lipoid-
farbung (Smith-Dietrich) erscheinen die meisten der Kupfferschen Sternzellen von
schwarzen Kornchen erfiillt. Auch in den Leberzellen finden sich graue bis schwarze,

verschieden grofie Granula. Im Bindegewebe um die periportalen Felder lassen
sich viele verschieden grofie, fein und grob gekornte Zellen auffinden. Mit Sudan ITI
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erscheinen die Kupfferschen Sternzellen und manche Leberzellen gelblich bis
orange getont.

Die Pickschen Zellen ragen in die Lichtung der Capillaren hinein
und héngen manchmal nur mittels eine Fortsatzes ihres Protoplasmas
an der Wand der Gefifle. Ohne Schwierigkeiten 146t sich in jedem
Gesichtsfeld zeigen, dal sich zwischen diesen Wabenzellen und den
Leberzellen spindelig geformte Zellen mit ovalen Kernen einschieben,
die morphologisch unverénderten Endothelien entsprechen (Abb. 2).
Von den Leberzellen sind die so verénderten Kupfferschen Sternzellen
immer durch Gitterfasern getrennt.

Abb. 2. Leber. (Zeiss DD.) Lz = Leberzellen mit zahlreichen kieinen Fetttropichen;
Ez = Endothelzellen, zum Teil zwischen Leberzellen nnd ,,Pickschen Zellen; Pz = Picksche
Zellen (bei ,, A in Auflosung begriffen).

Dieser Befund steht im Gegensatze zu den von Hamperl in seinem
Falle von Morbus Gaucher im Siuglingsalter beschriebenen Bildern.
Wiahrend Hamperl dazu neigt, die Gaucherzellen in der Leber von den
Pericyten abzuleiten, kommt diese Entstehung fir die Pickschen Waben-
zellen in dem untersuchten Falle nicht in Betracht. Im Gegenteil kann
man alle Stadien der Entwicklung der Schaumzellen aus Kupfferschen
Sternzellen vom Auftreten einiger weniger Vakuolen in ihnen bis zur
stattlichen GréBenzunahme der Zellen verfolgen, die dann mit un-
zahligen Tropfchen erfiillt sind. SchlieBlich scheint sich so eine Zelle
nach stérkster Blahung einfach aufzulésen, der Kern wird schwicher

farbbar, ist endlich ungefarbt und das Protoplasma zerfliet oder zer-
fallt (Abb. 3).
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Dieser Vorgang ist vielleicht in bezug auf die histologischen Bilder
in den Lungen bemerkenswert:

In den Alveolen der Lungen liegen zahlreiche, teilweise anscheinend freie
Wabenzellen, deren Zelleib teils viele Vakuolen, manchmal aber nur einen ein-
zigen groflen Fettropfen enthilt (Abb. 4). Haufig sind Alveolen prall mit diesen
Zellen erfiillt und konfluieren mit benachbarten Réumen, so daf es vielfach den
Anschein hat, als ob die Septen geborsten wiren. In den Lungen trifft man hau-
figer als in anderen Organen auf vielkernige — 20 und mehr Kerne enthaltende —
Riesenzellen mit fein vakuolisiertem Protoplasma. Die Alveolarscheidewinde sind
gleichfalls von Wabenzellen durchsetzt, in den Lichtungen der Capillaren, sowie
in den Asten der Lungenarterien und Venen kann man nicht selten anscheinend
freie Picksche Zellen sehen, wihrend dieselben Zellen in den Lichtungen von Ge-
faBen anderer Organe nur vereinzelt gefunden werden konnten. Nach Fett-
farbungen mit Sudan ITT nehmen manche Zellen einen schwach gelblichen bis
Orange-Farbenton an, mit Lipoidfarbungen lassen sie sich mehr diffus grauschwarz
durchtrinken, doch finden sich auch kraftig schwarze Granula in ihnen. Im
Epithel der Bronchien sind gleichfalls feinste schwarze Kérnchen zu sehen. Im
rechten Oberlappen entsprechend dem anatomischen Befund ausgedehnte zu-
sammengeflossene, lobulir-pneumonische Herde, sowie eine eitrige Bronchitis. In
einzelnen Lungenalveolen, besonders im Bereiche der Unterlappen, liegen nicht
selten vielkernige Fremdkorperriesenzellen teilweise um hyaline, hornschuppen-
ahnliche Gebilde, die wahrscheinlich durch Aspiration in die Lunge geraten sind.

Milz: Die spirlichen Malpighischen Kérperchen bestehen nur aus wenigen
Lymphocyten um Zentralarterien. Die Pulpa ist von zahlreichen Schaumzellen
dicht durchsetzt; sie umgeben die engen Sinus, deren Endothelbelag unverandert
erscheint. Selten finden sich Schaumzellen frei in den Sinus. Sehr wenige dieser
Zellen zeigen in Sudan IIT-Praparaten einen leicht gelblichen Farbenton, dagegen
sind sie nach Smith-Dietrich von schwarzen Granula dicht erfiillt und auch in
den Sinusendothelien finden sich wenige schwarze Ko6rnchen. Turnbullblau-
reaktionen an Milzschnitten fallen negativ aus.

Nieren: Schaumzellen finden sich in den Glomeruli in wechselnd reichlicher
Anzahl. Diese Zellen sowie Gruppen von Epithelzellen der Rinden- und Mark-
kanilchen und vereinzelt Endothelzellen der Capillaren geben eine deutlich positive
Smith-Dietrich-Reaktion, wihrend sie sich mit Sudan IIT nur sehr schwach gelblich
bis rétlichgelb farben lassen.

Nebennieren: In der stark verbreiterten Marksubstanz liegen reichliche Schaum-
zellen, die sich mit Sudan ITI braunrot farben und nach Lipoidfarbung zahlreiche
schwarze Kornchen enthalten. In den Zellen der Nebennierenrinde sind nur ver-
einzelt schwarze Korner nachweisbar. Doppelbrechende Fettstoffe finden sich
reichlich in der Rinde, nicht aber im Marke.

Im subepithelialen Gewebe der Zunge, im retikuléren Gewebe der Tonsillen,
im Stroma der Schleimhaut des Oesophagus sowie der der Trachea firben sich die
reichlichen Wabenzellen nach Smith-Dietrich tiefschwarz.

Die Schilddriise unverindert, Picksche Zellen hier nicht aufzufinden.

In der Rindensubstanz des Thymus liegen zahlreiche dichtgedrangte Schaum-
zellen, wahrend sie im Marke nur spérlich zu finden sind. Mit Sudan III firben
sie sich dunkelrotbraun, nach Smith-Dietrich erscheinen sie kriftig schwarz. Die
meisten von jhnen enthalten reichlich doppeltbrechende Fettsubstanzen (Abb. 5).

Mundspeicheldriisen: Im Stroma dieser Driisen nicht sehr zahlreiche, nach
Smith-Dietrch schwarz gefarbte Granula enthaltende Schaumzellen.

Lymphdrisen: Die Zeichnung der Hals-, Mediastinal- und Mesenteriallymph-
driisen vollkommen verwaschen, an Stelle der Follikel, sowie im Markgewebe zahl-
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Abb. 3. Leber. (Zeiss DD.}) Lz = Leberzellen mit wabigem Zelleib; Pz = ,,Picksche* Zellen in
Auflésung und Zerfall begriffen; Ez = Endothelzelle zwischen ,,Pickscher® Zelle und Leberzelle.

Abb. 4. TLunge. (Zeiss D.) Wabenzellen in den Alveolen, teilweise nur einen grofen Fetttropfen
enthaltend (F). Alveolarscheidewdnde stellenweise unterbrochen.
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reiche Schaumzellen, die sich mit Sudan IIIT orange bis braunlichrot und nach
Smith-Dietrich schwarz farben. Viele dieser Zellen enthalten doppelthrechende
Fettstoffe. Die Endothelien der Sinus stark geblaht und vakuolisiert, ver-
einzelt auch Schaumzellen frei in den Sinus nachweisbar.

Wihrend in der Magenschleimhaut nur spirlich Wabenzellen nachzuweisen sind,
finden sie gich recht zahlreich in den Zotten und in der Unterschleimhaut des Diinn-
darmes sowie in der Schleimbaut des Dickdarmes zwischen den Krypten und in
seiner Submucosa. Auch die Lymphknotchen des Darmes sind von ihnen teilweise
durchsetzt. Im Stroma des Pankreas nur spirliche Schaumzellen, die sich dhnlich
denen der Mundspeicheldriisen verhalten. Im Ovarialstroma st6Bt man auf zahi-
reiche, sich mit Sudan ITI braunrot firbende und nach Smith-Dietrich schwarze

Abb. 5. Thymus, (Zeiss C.) Fettfirbung mit Sudan III. Wz = zahireiche Wabenzellen in der
Rindensubstanz; HXK = Hassalsche Korper.

Kornchen enthaltende Wabenzellen, die oft auch doppeltbrechende Fettstoffe auf-
weisen. An einer Stelle findet sich eine Cyste, in deren Wand zahlreiche Zellen
liegen, die mit doppeltbrechenden Kérnchen erfiillt sind. Im Zottenstroma der
Tuben, sowie in der Schleimhaut des Uferus vereinzelte Picksche Zellen. Durch
Sudan IIT werden sie leicht gelblichrot gefarbt, nach Smith-Dietrich weisen sie
schwarze Granula auf. In der Submucosa der Harnblase gleichfalls vereinzelte
Wabenzellen. Das Herz histologisch o. B., keine Schaumzellen aufweisend. In der
Intima der Aorta angrenzend an die Media finden sich vereinzelt mit Fettropfchen
erfiillte Zellen, die Doppelbrechung aufweisen. Im Knockenmark zahlreiche groSe,
mit Sudan IIT leuchtend rote Fettzellen, die teilweise Doppelbrechung zeigen.
Daneben, besonders in den Septen der Fettlippchen, Schaumzellen, die sich mit
Sudan IIT braunrot firben und nach Smith-Dietrich mit schwarzen Kérnchen
erfilllt sind.

Bemerkenswert sind auch die Verdnderungen des Zenfralnervensystems: Die Py-
ramidenzellenr der Grofhirnrinde, die Ganglienzellen der Stammganglien sind auBer-
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ordentlich stark gebliht und wabig. In nach Nissl gefdrbten Schnitten lassen sich
Tigroidkérper in ihnen entweder nicht mehr nachweisen oder sind nur als feiner
Staub im Zelleib verstreut. Auch die Purkinjeschen Ganglienzellen des Klein-
hirnes sind bedeutend vergroBert und schaumig, in ihnen sind Tigroidschollen
kaum nachweisbar. Viele Gliazellen sind ahnlich geblaht und von Fettropfchen
erfilllt. Sudan IIT farbt diese Zellen nicht. In Markscheidenfarbungen nach Spiel-
meyer und Lipoidfirbung nach Smith-Dietrich enthalten sowohl Ganglien- als
Gliazellen schwarze Kornchen. Um die Gefalle liegen haufig Gruppen von Schaum-
zellen, die sich mit Sudan IIT rétlich, nach Smith-Dietrich schwarz firben und
die deutliche Anisotropie aufweisen. Im iibrigen findet sich im Gehirn keine
Doppelbrechung. Die Markscheiden sind schmal und spérlich, die Glia erscheint
— im Vergleich mit normalen Gehirnen etwa gleichaltriger Individuen — in nach
Wimtrup geféirbten Schnitten deutlich vermehrt. Die Veranderungen im Riicken-
marke sind denen des Gehirnes ganz ahnlich, jedoch nicht so ausgesprochen. Die
Spinalganglien unverindert. Die Bulbi konnten nicht untersucht werden. Die
Skelettmuskulatur ohne Wabenzellen. '

Die beschriebenen makro- und mikroskopischen Verdnderungen der
Organe lassen keinen Zweifel dariitber aufkommen, daB es sich um einen
Fall von lipoidzelliger Spleno-Hepatomegalie vom Typus Niemann-Pick
handelt. Gestiitzt wird diese Annabme durch die chemische Unter-
suchung, die von den Herren Epstein und Lieb an frischen Organstiicken
der Leber, Milz und des Gehirns vorgenommen wurden. Die Untersu-
chung, die noch im Gange ist, ergab eine hochgradige Vermehrung des
Lecithins, sowie der phosphorhéltigen Lipoide, wihrend Kerasin nicht
nachgewiesen werden konnte. Das genaue Ergebnis der Untersuchungen
wird spiterhin an anderer Stelle veroffentlicht werden..

Bemerkenswert ist die Ablagerung doppelbrechender Fettsubstanzen,
die sich in gréBerer Menge nur in dem Thymus, in den Lym_phknoten,'
im Knochenmark, sparlicher in den Eierstécken, sowie in Zellen um die
GeféBe des Gehirns, sowie in der Intima der Aorta finden; dagegen
konnte Anisotropie in anderen Organen trotz der Anwesenheit zahl-
reicher Schaumzellen, so z. B. in der Milz und Leber, nicht festgestellt
werden.

Die Makrogyrie des Gehirns, die fast an das Bild der tuberdsen
Sklerose erinnert, steht im Gegensatz zu dem gewdhnlich erhobenen
Befunde von Mikrogyrie in Fallen von amaurotischer Idiotie (Typus
Tay-Sachs), die mit der Niemann-Pickschen Krankheit vergesellschaftet
sein kann. Awuch klinisch handelte es sich im vorliegenden Falle wohl
um eine Idiotie, nicht aber um eine Amaurose. Tm iibrigen entspricht
die Einlagerung von lipoiden Substanzen in Ganglienzellen der Rinde,
der Stammganglien und Gliazellen, sowie in Purkinjeschen Zellen des
Kleinhirns neben Vermehrung der Gliafasern bei verhiltnismiBig diinnen
Markscheiden den in diesen Féllen erhobenen Befunden.

Die Atiologie der Krankheit ist unbekannt; sie kann familiar auf-
treten und kommt in der Mehrzah] der Félle bei Kindern der jiidischen

Virchows Archiv. Bd.274. 46
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Rasse vor und zwar sind es meist Madchen, die schon in den ersten
Lebensmonaten Zeichen der Erkrankung aufweisen und das 2. Jahr
nicht iiberleben.

Morphologisch laBt sich nur die Tatsache des ausgiebigen, patholo-
gischen Lipoidgehaltes aller iiberhaupt speicherungsfihigen Zellen des
Organismus feststellen, die schliefilich zu einer hochgradigen Herab-
setzung der Funktion der Organe fithren muB. Allem Anscheine nach
handelt es sich um eine angeborene Stoffwechselerkrankung, bei der
entweder zuviel Fettstoffe gebildet oder nicht abgebaut werden kénnen.
Es ist unwahrscheinlich, da die Speicherzellen eine aktive Rolle in
diesem Prozesse spielen, da die Umwandlung von Zellen, wie z.B.
Ganglien- und Gliazellen, zu Schaumzellen mehr den Eindruck eines
passiven Vorganges macht. Allerdings ist eine Dysfunktion des Retikulo-
endothelapparates, die darin bestehen konnte, daBl diese Zellen die Fett-
stoffe nicht abzugeben oder zu verarbeiten imstande sind, nicht von der
Hand zu weisen.

Der geschilderte Zerfall der Wabenzellen, besonders in der Leber,
188t daran denken, daf die durch die Auflosung der Zellen frei gewordenen
Fettstoffe in den vendsen Kreislauf gelangen und in die Lunge ver-
schleppt werden. Hier wird wohl ein Grofiteil zuriickgehalten und viel-
leicht 146t sich die etwas verschiedene Beschaffenheit der Wabenzellen
in den Lungen — die ausnchmende GriBe und die verhaltnismiBig
sparlichen, aber grofien Trépfchen in thnen — auf diese Weise erkliren.

Andererseits bedingt das Ubertreten von Fettsubstanzen aus Zellen
in das Blut eine Art Circulus vitiosus, indem diese Stoffe, die schon in
Zellen verankert waren, von neuem in aufnahmsfihige Zellen gelangen,
die hinwieder nach einiger Zeit zugrunde gehen miissen; zu diesen
stets kreisenden Lipoiden kommen noch die pathologisch erzeugten
oder nicht abgebauten Fettstoffe hinzu, die diese Krankheit charak-
terisieren, so daB sich aus diesem Uberangebot die schwere allgemeine
Durchsetzung aller tberhaupt speicherungsfahigen Zellen des Organis-
mus erklért.

Ein grundsétzlicher Unterschied scheint in dieser Beziehung zwischen
der lipoidzelligen Spleno-Hepatomegalie Typus Gaucher und der lipoid-
zelligen Spleno-Hepatomegalie vom Typus Niemann-Pick nicht zu be-
stehen: in beiden Typen handelt es sich um einen Speicherungsexzef
von Fettsubstanzen, die allerdings chemisch durchaus nicht gleich
sind. Daf jedoch der Vorgang an und fiir sich ein &hnlicher ist, beweisen
Falle des Typus Gaucher im Siuglingsalter: bis auf die Unterschiede in
bezug auf Farbereaktionen, die natiirlich auch durch die verschiedene
Natur der Fette bedingt sind und die auch den etwas verschiedenen
morphologischen Charakter der Gaucherzellen bedingen, ist, was Aus.
maf und Verteilung der pathologischen Zellformen in den Organen an-
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betrifft, kein grundsétzlicher Unterschied zwischen beiden Typen fest-
zustellen. Zum Vergleich dieser beiden Gruppen laft sich natiirlich
nur die Siuglingsform des Typus Gaucher heranzichen, da die Niemann-
Picksche Erkrankung auch nur im Séuglingsalter vorkommt. In diesen
Fallen aber zeigt sich, wie Lubarsch nachgewiesen hat, daBl bei den in
bezug auf phagocytire Eigenschaften wihrend des Siuglingsalters
etwas verschiedenen Bindegewebszellen, die Gauchersche Erkrankung
ahnliche Ausmafle annimmt wie die Niemann-Picksche Erkrankung.
Die Kinlagerung von Fettstoffen in Epithelien, sowie in Zellen aller
anderer Korpergewebe ist vielleicht auch durch die Art der Lipoide
bedingt, die mehr oder weniger leicht von den Zellen aufgenommen
werden kdnnen.

DaB Form und Férbbarkeit der Schaumzellen allein keinen sicheren
Anhaltspunkt fir die Art der lipoiden Spleno-Hepatomegalie geben
konnen, hat schon Hamperl betont; auch im vorliegenden Falle ergeben
sich ziemlich weitgehende Unterschiede der Pickschen Zellen, was sowohl
Morphologie, als auch Farbbarkeit anlangt, wozu noch der Befund einer
Speicherung von doppelbrechenden Stoffen in nur wenigen Organen,
besonders im Thymus, hinzukommt.

Die chemische Untersuchung bietet noch die sicherste Moglichkeit
einer Unterscheidung beider Typen, obwohl auch hier eine gewisse
Verschiedenheit des Charakters der Lipoide in verschiedenen Or-
ganen zu bestehen scheint; wenigstens weisen die ungleichen Ergebnisse
der Farbbarkeit dieser Stoffe darauf hin.

Zusammenfassend 1aBt sich iiber den vorliegenden Fall einer lipoid-
zelligen Spleno-Hepatomegalie Typus Niemann-Pick im Vergleich mit
dem von Hamperl bearbeiteten Falle einer Gaucherschen Erkrankung
des Sauglingsalters sagen, daB beide Typen weitgehende Ahnlichkeiten
aufweisen und grundsétzlich voneinander durch die Art der eingelagerten
Lipoide verschieden sind.
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