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Die im Laufe  der  l e tz ten  Jalu 'e  erschienenen zahlreichen Ver6ffent-  
l ichungen fiber die general is ier te  X a n t h o m a t o s e  yore  Typus  Schiiller- 
Christian h a b e n  dieses K r a n k h e i t s b i l d  a l lgemein b e k a n n t g e m a c h t  und  
gezeigt,  da[3 es keineswegs so selten ist,  wie m a n  fr i iher  anzunehmen  
geneigt  war.  Es  haben  diese Mit te i lungen darge tan ,  dab  so gu t  wie 
i iberal l  im KSrper  das  dieses Leiden  kennzeichnende Granula t ions-  
gewebe au f t r e t en  kann,  a l lerdings un te r  Bevorzugung gewisser Organe 
und  0 rgansys teme ,  wie beispielsweise der Lungen  oder des Skelets.  

Demgegenfiber  s ind Angaben  fiber die Loka l i sa t ion  xanthomatdser 
Veriinderungen im Zentralnervensystem fiberaus sp~rlich, wenn m a n  yon 
dem verh~ltnism~l~ig h~tufigen Befal lensein der In fund ibu la rgegend  
absieht .  

Soweit  wir  das Schr i f t tum fibersehen und  wie auch Folke Henschen 
in seiner VerSffent l ichung sowie Moreau in seiner jf ingst  erschienenen 
Einzelschr i f t  vermerken,  erw&hnt nu t  Herzenberg aueh an  anderen  Stel len 
des Zen t ra lne rvensys tems  Ver/~nderungen, die sie dem Grundle iden  an  
die Seite stell t .  Herzenbe~'g schi lder t  die mikroskopischen  Befunde an  
dem ftir das freie Auge bis auf  eine al lgemeine Bl~sse unver sehr t en  
Gehi rn  des 5 J a h r e  a l t en  M/~dchens folgendermal~en: 

,,Viele Ganglienzellen der I-Iirnvinde aufgetrieben, ~bgerundet, die Umrisse 
zum Teil wie angen~gt. Einzelne jedoch st~rk geschrumpft, mit pyknotischem 
Kern. Im Mlgemeinen ist abet Kern mid KernkSrperchen gut erhulten. D~s Tigroid 
entweder gequollen oder tiberhaupt nicht sic htb~r." Und welter: ,, . . . wohl finden 
sich aber im Zelleib vereinzelt kleine, m~nchmal randst~ndig angeordnete Bl&s- 
chen. Scharl~chrot fSrdert im Zelleib eine Menge feinster orangefarbener TrSpfchen 
zutage, welche sich bei der Smith-Dietrichschen F&rbung sehw~rz f~rben. Durch 
dieselbe geaktion werden aui~erdem ganz vereinzelte, groite, runde~, mit groben 
und feinen schw~rzen KSrnem gefiillte Gebilde sichtb~r. Gliuzellen an dem Prozesse 
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fast gar nieht beteiligt, nur ganz selten in ihnen Lipoideinsehliisse. GroSartige 
Einlagerung yon Lipoidsehollen und Krystallen ferner in blasig aufgetriebenen 
Gef/~Bendothelien zu verzeietmen. Ebensolche Lipoidspeicherung finder sich in den 
Gefggen des Rtiekenmarks, Ganglien und Gliazellen daselbst unver~indert." 

Trotz  dieser Lipoidanh~tufungen in Ganglienzel len und  GefgBendo- 
thel ien yon Gehi rn  und  t~i iekenmark waren  die w~hrend des Lebens 
fes ts te l lbaren  nerv6sen Ersche inungen  nur  gering. Herzenberg erwghnt  
bloB Ste igerung der Pate l larsehnenref lexe.  Aueh  Ighenti ve rmerk t  in der  
Krankhe i t sgesch ich te  eines yon ihm un te r sueh ten  3 J ah re  und  10 ~ o n a t e  
a l ten  K n a b e n s :  , ,Nervensys tem ohne M'ankhaf ten  Befund" .  Bei der  
mikroskopischen  Untersuehung  deckte  in Gliazellen dos I t y p o p h y s e n -  
h in te r l appens  Smith-Dietrich posi t ive  Granu le  auf. 

Diese nur  mi t  dem Nik roskop  faBbaren Ver/ inderungen sind sicher- 
lich keine sehr hochgradigen.  Demgegeni iber  h a t t e n  wir  Gelegenheit ,  
in e inem j i ingst  yon uns beobach te ten  Fa l le  ausgedehnte  xan thomat6se  
Wucherungen  im GroB- und  Kle inh i rn  sowie im H a l s m a r k  zu sehen, aus 
denen hervorgeht ,  dab  /thnliehe Granula t ionsgewebsbi ldungen,  wie sonst  
im K6rpe r  aueh an diesen Stel len auf t re ten  kSnnen.  

I n  betreff  der  Kl in ik  des Fal les  heben wir  nu t  des  Wesent l iche  
hervor ,  da  derselbe yon Udvary ve to  r6ntgenologischen S t a n d p u n k t  aus 
kurz  mi tge te i l t  wurde  und  eingehender ,  beziiglich der kl inisch-neuro-  
logisehen Symptome ,  yon  Dr. Vlavianos 1 ver6ffent l icht  worden ist. 

Am 19.1.32 im Alter yon 27 Jahren verstorbener lV[ann jiidischer Abstammung, 
dessen Familienvorgeschiehte belanglos. Kein Pogus, kein Nicotin, Venerea vemeint. 
1925 erstmalige Erkrankung im Alter yon 20 Jahren an einer Osteomyelitis der 
reehten Tibia. Operation, Heilung. I927 Auftreten der Zeiehen eines Diabetes 
insipidus, gleiehzeitig heftige Kopfschrnerzen, zun~ehst links, die sieh im Laufe der 
n~ehsten gonate steigerten, wie aueh die tiigliehe Harnmenge bis auf 16 Liter stieg. 
Sommer 1928 ,,weiehe Stellen" am ginterhaupt;  ~irztliehe Verordnung Calcium 
und Pituisan, worauf die erweiehten Stellen im Knoehen fast vollkommen sehwanden. 
Anfang 1931 zunehmende allgemeine Mtidigkeit sowie eine besonders rechts aus- 
geprggte Sehwgehe des Armes und Beines, Unm6gliehkeit des Stehens und Gehens, 
Zunahme der Kopfsehmerzen besonders auf der reehten Seite. Im April des gleiehen 
Jahres Beeintrgehtigung des Sehverm6gens, Doppelbilder, Besehwerden beim Kauen, 
Abnahme des Geh6rs und Ohrensausen. SehlieBlieh Sehluekbesehwerden, in der 
rechten Zungenhalfte Gefiihl der Sehwere, Brechreiz und Erbreehen, -- aueh bei 
leerem iV[agen. 

Untersuehungsbefund ~m 17. I0. 31. 158 em groBer, mittelgut gen~hrter ~ann, 
beziiglioh der nervSsen Symptome folgender Befund: 

Klopfempfindliehkeit des Soh~dels in der linken Seheiteldlinterhaupts- und 
reehten I-linterh~uptsgegend. D~selbst eine stark vermindertel%esistenz des Knoohens. 
Leiehter ExophthMmus reehts. IIorizontMer grobsehl~tgiger Nystagmus beim Bliek 
n~eh reehts und links, beim Bliek naeh oben diagonMer l~ystagmus. Staunngs- 
papille ]inks deutlieher als reehts. Parese des l%ectus superior dexter. Reohter 
Hornhautreflex fast fehlend, linker stark herabgesetzt. Untersuehung des Coehlearis 
und Vestibularis lieI~ an einen Kleinhirnbriiekenwinkeltumor denken. Ubrige 
1-Iirnnerven o.B. 

1 Vlavianos, Georg: Beitrag zur Schi~llersehen Krankheit. Dtsch. Z. I~ervenheilk. 
127, It.  5 u. 6 (1932). 
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Motorische Kraft der GliedmM~en rechts herabgesetzt, Tonus leicht ges~igert, 
Reflexe lebhaft. Die Arme zeigen beim Vorstrecken mit geschlossenen Augen die 
Neigung rechts zu sinken und nach rechts ~bzuweichen. ~berdies Unruhebewe- 
gungen yon pseudo~thetotischem Ch~rakter rechts und Asynergie cdrdbelleuse 
des rechten Beines. 

Kein Babinsky, kein Oppenheim. tterabsetzung der Sensibilit~t fur Mle QuMi- 
t~ten auf der reehten Seite. 

An den inneren Organen niohts Auff~]liges. 
I-Iarnmenge ~m 17.10.31 103/4 Liter, spezifisches Gewieht 1004, kein Zucker, kein 

Eiweilt. Blutbefund: 41/2 Millionen Erythrocyten, 7500 weiSe BlutkSrperohen, 
davon 18% Lymphocyten, 70% Segmentkernige. I)er Stoffwechselums~tz war 
um 17,5% erhSht. 

Am 20. 10.31 rSntgenologische Untersuchung des Soh~dels: ,,Landkarten- 
sch~del" mit mehreren bis schillingstfickgrol3en Liicken im ttinterhaulotsbein sowie 
in beiden Sehl&fesehupioen, L~cken im reehten Processus mastoideus sowie im 
reehten gro~en Keilbeinflfigel. Ferner kleine Aufhellungsherde im linken auf- 
steigenden Ast des Unterkiefers und in der Mitre der Sch~ufel des rechten Os ilei. 

W~.R. negativ, ~lutbild nicht ver~ndert, Blutcholesterin 256 rag-%, 1 Monat 
sp~ter 185 rag-% (24. 11.31). 

Die auf Grund  dieser Befunde gestellte Diagnose einer Xa, nthom~tose 
yore Typus  Schiiller-Christian konnte  durch die mikroskopische Unter-  
suchung eines ~m 8 .12 .31  ausgeschni t tenen Stfiokchens yore Sch~del 
best~tigt  werden. 

W/~hrend des weiteren SioitMaufenthMtes entwickelte sich eine rapid 
fortsohreitende Tuberkulose beider Lungen,  der der Kranke  ~m 19 .1 .32  
erl~g, ohne da~ sich die Knochenl i icken am Schgdel trotz vorgenommener  
RSntgenbes t rah lungen  wesentlich verkleinert  h~t ten  oder die Zeiehen 
des Diabetes insipidus geschwunden w~ren. 

Leichenbe/und. Unmittelbare Todesurs~ohe eine schwere kavernSse l~hthise 
des linken Lungenoberlappens mit ausgedehnter Konglomerattuberku]ose in beiden 
Lungen. XanthomatSse Ver&nderungen an den Eingeweiden der Brust- und Bauch- 
hShle mit freiem Auge nicht sichtbar, auch mikroskopisch nicht feststellb~r, wohl 
~ber ~usgedetmte L~cken im knSchernen Sch~deld~ch, entsprechend den w~hrend 
des Lebens rSntgenologisch nachgewiesenen Aufhelhngsherden. Die R~nder dieser 
Lficken zugesch~rft, rauh, Liicken selbst yon einem teilweise grauweiBen, derben~ 
teilweise stark gelben, weichen Gewebe fiberbr~ickt. Auoh an der harten tIirnh~ut ~n 
diesen Stellen bis 5 mm dicke, stark gelbe Infiltrate, die Innenfl~che der I)ura hier 
gl~tt, feinste gelbliche Stiplochen aufweisend. Gleiohartige Gewebswueherungen in 
der rechten D~rmbeinschaufe], bei ausgedehnter Zerst6rung des Knoohens sowie 
in dem, vermutlich als Folgeerscheinung der seinerzeit fiberstandenen Osteomyelitis, 
sklerosierten rechten Os femoris. Alle diese tIerde entsprachen in ihrem m~kro- 
skopischen Verhalten dem bekannten Bilde der xanthomatSsen Ver~nderungen, 
wobei der im Bereiche der Sch&delliicken vorherrschende bindegewebige Charakter 
teils Ms Ausdruck des l~ngeren Bestehens, teils vielleieht ~uch als l%lge der RSntgen- 
bestrahlungen aufgefaSt werden muSte. 

Ganz ungewShnlich jedooh w~ren die B~]unde am Zentralnervensystem. 
In den blutreichen weichen Hirnh~uten fielen zun~chst kleine, reiskorngrol~e, 

kr~ftig schwefelgelbe KnStchen auf, die im Bereiehe des linken Lobus semilunaris 
inferior cerebelli gelegen waren und anscheinend mit der l%inde dieses Kleinhim- 
laploens fest verw~chsen waren. Weiter bot die Oberfl~che des in seiner Gesamtheit 
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vergr6Berten weichen Grog- und Kleinhirns keine Besonderheiten. Wohl aber 
ersehien an der I-Iirnbasis das Tuber einereum stark vorgew61bt, aueh das Infundi- 
bulum war stark verbreitert, beide yon blaBgrauer Farbe und deutlieh h~rter 
als die benaehbarte Hirnsubstanz. I-Iypophysenstiel dagegen auffallend diinn, 
stellte einen kaum 1/2 mm dieken, wie bindegewebigen Strang dar, an welehem 
die in kranio-eaudaler Riehtung leieht sehliisself6rmig abgeplattete 0,6 g sehwere 
Hypophyse hing. Deren Vorderlappen auf der Sehnittfl~ehe ffir das freie Auge 
unver~tndert, tIinterlappen stark verschm~lert, derb und grauweiB. Brfieke in 
ihrer linken H/~lfte oberfl~ehlieh etwas uneben, reehter Brtiekenarm verbreitert, 
24 mm im gr6!~ten Durehmesser gegen kaum 20 mm des linken. Knapp neben dem 
rechten Kleinhirnbrfiekenwinkel ragte aus dem reehten Brfiekenarm ein bohnen- 
groBer, derber, flaeher, grauweiBer Knoten vor, dureh den der reehte Nervus 
aeustieus naeh der Seite gedr/tngt war. Verl~ngertes Mark o. B. 

Auf Frontalsetmitten dureh das Gehirn zun/iehst im Bereiehe des Septum 
pellueidum ein fast bis an das vordere Ende des Vorderhorns reiehender gut 
haselnuggrol3er, eif6rmiger Knoten, der in die Liehtung des linken Vorderhorns 
vorragte und yon glattem Ependym fiberzogen wurde. Der Knoten griff um ein 
weniges aueh fiber die Mittellinie naeh reehts hiniiber, und reiehte naeh riiekwi~rts 
bis 5 mm vet  die Columnae fornMs. Auf der Sehnittfl~ehe ei~vies sieh der Knoten 
aus einem derben, nur teilweise graugelben, vorwiegend weiBliehgrauen Gewebe 
aufgebaut, das sieh unseharf gegen die weil~e Substanz abgrenzte und nirgends 
mit  der Rinde in Beziehung trat. Ein kugeliger, gleiehgroBer und gleiehartig be- 
sehaffener Herd am hinteren Ende des reehten Stirnlappens unterhalb des Rinden- 
graus im weigen Marklager. Dureh den diesen Herd halbierenden Frontalsetmitt 
wurde aueh das Infundibulum durehsehnitten, wobei sieh zeigte, dag die Wandungen 
des Triehters aus einem grauweigen, gelbe Einsprenkehmgen aufweisenden Gewebe 
aufgebaut, fast gleiehmi~Big 6 mm dick waren. Bei der weiteren Lamellierung des 
Groghirns land sieh ein 15 : 7 : 7 mm haltender Knoten links im Splenium eorporis 
eallosi, ziemlieh knapp neben der Mittellinie, der dureh seine besonders derbe 
Konsistenz und stellenweise wie knorpelartige Besehaffenheit auffiel. Sehwefel- 
gelbe Stippehen in diesem Knoten nut selten zu sehen. Des weiteren ein etwa 
erbsengroger, allseits yon weiBer Substanz umsehlossener Herd, 1 em vom Ende 
des Hinterhorns entfernt und etwas oberhalb der Kammerliehtung gelegen, im 
linken Hinterhauptslappen. Derselbe in der Mitte lebhaft gelb, am I~ande von 
einer gegen die niehtver~nderte Hirnsubstanz seharf abgegrenzten, grauweigliehen, 
wie bindegewebigen Gewebsmasse ums~umt. Fast  genau an entspreehender Stelle, 
nur ~eitlich des Hinterhorns, ein gMehartiger etwas gr6gerer Herd im rechten 
Hinterhauptslappen. Ependym an der gegenfiberliegenden Stelle des Hinterhorns, 
also an dessen medialer Fl~ehe, zeigte kleinste gelbliehe Einlagerungen und fiihlte sieh 
etwas derber an. 

Bei weitem am umfiingliehsten waren die Veriinderungen im Kleinhirn und in 
den Br4clcenarmen (Abb. 1). In  der Br~clce nur verh~ltnism~gig sp~rlieh, und 
zwar oberfl~ehlieh in der weigen Substanz bis reiskorngroge gelbliehe Kn6tehen, 
die mit  der Leptomeninx steUenweise zusammenhingen, w/ihrend in dem reehten 
Briiekenarm ein auf das weige Marklager der reehten Kleinhirnhalite tibergreifender, 
fast 25 : 15 : 13 mm groBer Knoten eingelagert war. Je  ein kirsehkern- bzw. klein- 
walnuggroger Herd im linken Briiekenarm, ein fiberbohnengrol3er verwasehener 
im reehten Braehium eonjunetivum bzw. Corpus restiforme, wodureh der Boden 
der l%autengrube stark vorgew61bt wurde u n d  die Liehtung der 4. Hirnkammer 
sowie des Reeessus lateralis dexter eingeengt ersehien. Sehliel~lieh fanden sieh 
zwei je 8 mm im gr61~ten Durehmesser haltende, ganz unseharf begrenzte, in der 
weigen Substanz der linken Kleinhirnh~tlfte lateral der linken Tonsille, etwas 
in die Riehtung des linken Reeessus lateralis vom'agend. 
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Alle diese Herde zeigten das gleiche Aussehen: Vorwiegend in der Mitre der 
Knoten ein stark gelb get6ntes, yon zarten Gef/iJ]reiserchen durchzogenes, welches 
Gewebe, in den Randpartien war dasselbe yon vielfach grauweiBlicher.. Farbe, 
wobei die Abgrenzung gegen die Umgebung nur teilweise eine scharfe war. Uberdies 
lagen s/~mtliche Herde in der weiflen Substanz. Nut entspreehend der schon bei der 
Inspek~ion yon auBen auff~llig gewesenen gelben KnStchen in der Leptomeninx 
des Lobus semilunaris inferior sinister des Kleinhirns land sich an dieser Stelle ein 
besonders stark und durchwegs gelber, weicher kirschengroBer Herd mit lm- 
seharfer Begrenzung in der Rinde dieses Kleinhirnlappens (Abb. 4), ein etwas 

Abb. 1. 

kleinerer ebenso stark gelb geiArbter, gleiehfalls in der Rinde gelegener, in der 
Uvula vermis. 

Abgesehen yon diesen gesehilderten Veriinderungen war die Hirnsubstanz bis 
auf ein betraehtliehes ()dem unversehrt. 

Schliel~lieh im Bi~ckenmark, und zwar im obersten Halsabsehnitt in der weil~en 
Substanz des Seitenstranges links ein stark gelber, fiber erbsengrol]er, scharf um- 
sehriebener Herd, der die Oberfl~ehe der Medulla nieht erreichte, das Rtickenmark 
an dieser Stelle jedoeh erheblieh verdiekt erscheinen lielL Die Leptomeninx und 
Dura mater spinalis waren unversehrt. 

Zusammenfassend ergab somit  die makroskopische Unte r suchung  des 
Zent ra lnervensys tems mehrfache, durch ihre F a r b e  als xanthomatSse  
Bfldungen verd~chtige Her4e wechselnder GrSl~e in  GroG- und  Kle inh i rn  
sowie im Halsmark,  wobei dieselben ganz iiberwiegend in  der weflten 
Substanz  gelegen waren. Uberdies ist die Bevorzugung der Nachbarschaf t  
der H h ' n k a m m e r n  oft augenf~llig. Zur grauen Substanz  der Stature- 
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ganglien bestanden keine Beziehungen, aueh die Groflhirnrinde war rfieht 
in Mitleidensehaft gezogen, nur im Kleinhirn fanden sieh l~indenherde 
im linken Lobus semilunaris inferior und in der Uvula vermis. 

Die histologische Unter~uchung der Brust- uncl Baucheingeweide auf 
xanthomat6se Vergnderungen hatte ein negatives Ergebnis. Es sei aueh 
beton~, dab der Nachweis yon doppeltbreehenden Stoffen, z. B. in den 
verfetteten Zellen der Leber und in der Wand verfetteter Arteriolen der 
~-Vfilz, nieht gelang. Ganz vereinzelt fanden sieh Spuren anisotroper ~assen 
in Zellen des Fettgewebes, was um so mehr auffallen mul3te, als wh- 
gelegentlieh einer 2 Monate vor dem Tode gemaehten Probeaus- 
sehneidung aueh ein Stiiekehen Haut untersuehen konnten, bei dem die 
Fettzellen der Unterhaut yon doppeltbreehenden Sehollen in groBartiger 
Weise erfiillt gewesen waren. Ebenso hatte das Sela'et der Talgdi'iisen 
und diese selbst damals im polarisierten Lieht hell aufgeleuehtet. Aueh in 
den Nebennieren land sieh, wie dies besonders in glteren Stadien der 
generalisierten Xan~homatose h~iufig ist, nut sp/irlieh anisotropes Fett  
in der Zona faseieulata, iiberdies auffallend wenig sudanophile )/[assen 
iiberhaupt. 

A]s ganz typisch waren hingegen, wie sehon seinerzeit in dem operativ 
gewonnenen Material, die Vergnderungen der Durc~ mc~ter bzw. der 
Schiidellcnochen zu bezeiehnen. Es ergab bier die mikroskopisehe Unter- 
suehung ein grSBtenteils bindegewebiges, yon ziemlieh zahlreiehen Lymioho- 
eyten durehse~ztes Granulationsgewebe, das an vielen S~ellen kleinere 
und gr613ere Sehaumzellenherde eingesehlossen hielt. In  mit Sudan 
gefgrbten Gefriersehnitten liel3en sieh sowohl in diesen Zellen als aueh 
in Gewebsspalten reiehlieh zumeist doppeltbreehende Stoffe naehweisen. 
Aueh vielkernige Riesenzellen fanden sieh in diesem Gewebe. An den 
Rgndern der Liieken im kn6ehernen Sehgdeldaeh waren die Bglkehen 
atrol0hiseh, zahlreiehe Howshipsehe Laeunen und Osteoklasten deuteten 
den Abbau an. Doeh spraehen gelegentlieh anzutreffende Osteoblasten- 
situme aueh ftir Anbau neuer Knoehensubstanz. Das Nnoehenmark 
war an diesen Stellen eher zellarm und faserig. Aueh im Knoehen- 
mark des rechten Os /emori8 waren typisehe Granulationsgewebsherde 
mit sein" reiehliehen Sehaumzellen festzustellen 1. Die Vergnderungen 
waren hier im ttinbliek auI ihre faserige Besehaffenheit Ms bereits gltere 
aufzufassen. Entsl0reehend der Eburnierung des Knoehens, wohl eine 
Folge din" laut Vorgesehiehte vor Jahren abgeheiltert Osteomyelitis, war 
der Knoehen hoehgradig sklerotiseh. Aber aueh zwisehen diesen sklero- 
sierten Bezirken fanden sieh in den nur kleinen Markrgumen fibr6se 
xanthomat6se Wueherungen. 

1 Die ehemisehe Ungersuehung yon mehreren xanthomagSsmt Knoehenherden, 
die yon I~errn Doz. Epstein und tIerrn Dr. Lorenz ausgefiihrt wurde, ergab - -  auf 
I00 g Troekenpulver bereehne~ - -  folgende Werte : Gesamt~itherri~clcstand 47,7 ; 
freies Cholesterin 2,2; Cholesterinester 21,9; Gesamtcholesterin 24, I ; Lecithin in nicht 
bestimmb~ren Spuren; Neutral]ette 23,6. 
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Die mikroskopische Untersuchung des Zentralnervensystems ergab an 
s~mtlichen makroskopisch sichtbar gewesenen Herden ein zwar in den 
Einzelheiten verschiedenes, im wesentlichen aber gleiches Bild. 

Die Xnoten erwiesen sich in den mittleren Anteilen als ein an kollagenen 
Fasern und Gitterfasern reiches, hier eher gef~tgarmes Gewebe, wobei 
durch vielfache Dutch- 
flechtung dieser Fibrillen- 
biindel ein dichtes Faser- 
werk entstanden war. In  
dessen Maschen lagen die 
charakteristischen Schaum, 
zellen in grSl]eren und 
kleineren Gruppen. Sudan- 
f/~rbung fiel s tark positiv 
aus. Entsprechend dem 
vorwiegend faserigen Cha- 
rakter dieser Bezirke fan- 
den sich neben den typi- 
schen Schaumzellen auch 
sehr reichlich/~ltere Binde- 
gewebszellen mit  spinde- 

ligen chromatinreichen 
Kernen und einem homo- 
genen deutlich eosinophilen 
Protoplasma. Diese ver- 
hielten sich der Sudan- 
f/~rbung gegeniiber nur 
insofern loositiv, als sich 
in ihrem Zelleib kleinste 
Fett tr6pfchen und br/~un- 
lich get6nte I~rystalle naeh- Abb. 2. SchaumzeIlen, verstreut  in der weigen Substanz 

i~ den Ra~4teilen der xanthomatOsen Ilerde. 
weisen lieBen. Diese fanden Vorderhorn. Schwache VergrSgertmg. H~m.-lilosin. 
sieh aueh in Saftspalten. 
Aueh mehrkernige l~iesenzellen mit  tells schaumigem, teils homogenem 
Leib fehlten nieht, wie auch an vielen Stellen Ansammlungen yon Lymph-  
zellen festzustellen waren. Gelegentlich waren aueh gelaloptkernige weige 
Blutk6rl0erehen zu sehen. 

Die geschilderten Eigenheiten kennzeichnen diese Gebiete als ein 
bereits s Granulationsgewebe, das dutch die zahlreichen Sehaum- 
zellherde ein besonderes Gepr/~ge erhglt und mit  dem an anderen Stellen 
des K6rpers, wie z .B.  in der Dura mater  gefundenen iibereinstimmt. 

In  den Randteilen der Herde ~nderte sieh das gewebliche Bild in zweierlei 
ttinsicht. Einmal insofern, als GefgBe, und zwar d/innwandige vom Typus 
der kleinsten Arteriolen, h~ufiger wurden, die kollagenen Fasern ebenso 
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wie die fibroblasteni~hnlichen Zellen an 5~enge zuriicktraten, dagegen 
die sehr reichlichen Schaumzellen das Feld beherrschtem Auch bildeten 
sie hier keine gr6~eren in sich geschlossenen Zellansammlnngen, viM- 
mehr lagen sie in zumeist nur kleinen Gruppen, zwischen sich gliSses 
Gewebe in wechselnder Menge haltend, um schliel~lich ohne scharfe 
Trennung als Einzelgebilde in der die Her@ umgebenden weifien Sub- 
stanz sich zu verlieren. (Abb. 2.) Nach van Gieson liegen sich in diesen 

A b b .  3. S c h a u m z e l l e n  u m  e in  a r t e r i e l l e s  Gerbi l .  S t i r n l a p p e n .  S t a r k e  V e r g r S l l e r u n g .  
IK t im . -Eos in .  S S c h a n m z e i l e n .  G Gefa t l .  1~[ B 1 e m b r a n a  l i m i t a n s  g l i ae .  

kleinen und kleinsten Schaumzellherden leimgebende Fasern nicht nach- 
weisen, ebenso versagte Mallorys Methode. Doch gelang es mittels der 
Versilberung nach Bielschowsky-Maresch dort zarte Fasern zur Darstellung 
zu bringen, wo kMnere Arterien, in einer nicht weiters vergnderten 
Hirnsubstanz gelegen, yon Schaumzellen ums~umt wurden (Abb. 3). 

Neben diesen, allem Anscheine nach als /rische, [ortschreitende auf- 
zufassenden Vergnderungen, die eher als selten zu bezeichnen sind, 
zeigten jedoch die meisten Herde in den Randteilen ein anderes Bild. 
Es fanden sich hier nicht vorherrschend Schaumzellen, vielmehr lagen 
in einem oft ziemlich breiten Wall groile Zellen mit Kernen, die denen 
der typischen Schaumzellen nut teilweise ~ihnlich waren bzw. glichen, 
vielfach aber auch kleiner erschienen, ohne jedoch pyknotisch zu sein, 
andererseits aber wesentlich grOBer und infolge Chromatolyse wie geblght 
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und vakuolisiert waren. Gar nicht so selten waren auch zwei Kerne 
in solehen Zellen festzustellen. Der Leib dieser meist etwas kleineren 
Gebilde, die unscharf begrenzt, aber nicht rund, sondern vieleckig ge- 
forint waren, unterschied sieh ferner ~ladureh yon dem der typisehen 
Schaumzellen, da6 er nicht feinwabig, eben ,,sehaumig", war, sondern 
nur in den Randteilen grSbere Liicken aufwies, w~hrend der dem Kern 
unmittelbar benachbarte Leib homogen ersehien. Durch die Gesamtheit 
dieser ,,groblfiekigen" Zellen erhielt die Randzone solcher Granulations- 
gewebsherde ein eigentiimlich netzart~iges Gefiige (Abb. 4), das besonders 

A b b .  4. , , G r o b l t i c k i g e ' "  Ze t l en  i n  d e n  Rand_te i len  e ine s  H e r d e s .  V o r d e r h o r n .  
S c h w a c h e  Vergr61~erung .  I t a m . - E o s i n .  

dadurch deutlich wurde, dab die homogenen Protoplasmabezirke dieser 
Zellen sieh mit Eosin sehr stark anf~rbten. In  nach Mallory behandelten 
Sehnitten, namentlieh bei etwas l~ngerer Einwirkung der FarblSsung, 
hoben sich diese Zellen dureh ihre satte, lebhaft rotviolette TSnung 
seharf gegen die rote Neuroglfa d e r  unversehrten weiBen Substanz ab. 
So lieB sich auf diese Weise eine wie elektive F~rbung dieser Gebilde 
durchftihren. 

Fettf/~rbungen fielen an diesen eosinophilen ,,groblfiekigen" "Zellen 
nur teilweise positiv aus. Nur in den Randteilen, entsprechend den gro6en 
Vakuolen im Zelleib fanden sieh sudanophile braunrot getSnte Massen. 
Betraehtete man jedoch einen Gefriersehnitt im polarisierten Lieht, so 
iiberraschte die an vielen Ste]len Sehr deutliche Doppeltbrechung in dieser 
Randzone, dieauf das Vorhandensein yon zahlreichen, zumeist nm" kleinen, 
den Sudanfarbstoff nicht annehmenden Splitterchen zuriiekging. Es sei 
jedoch gleich an dieser Stelle betont, dab in einem gewissen Gegensatz 
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hierzu nicht alle in diesen Zellen vorgefundenen sudanf/~rbbaren Stoffe 
Doppeltbrechung zeigten. 

Etwas abweichend yon dem Geschilderten waren die Befunde im 
Lobus semilunaris inf. sin. und fm Kleinhirnwm-m. Sehon in der Hin- 
sieht, als hier, entsprechend den bereits mit freiem Auge erkennbar 

Abb.  5. Schaumzel len  v e r s t r e u t  in  der tKleinhirnrinde,  d ich tes te  Durchso tzung  ra i t  Sch~um- 
zellen der weichen H~iute. Lobus  semi lunar i s  cerebelIi. Schwache VergriSgerung.  H~im.-Eosin.  

L L e p t o m e n i n g e n .  S Schaamzel ten .  P Purkinje-Schicht.  P2 J~li3rnerschicht. 

gewesenen gelben Flecken in der weiohen I-tirI~aut, diese durch die Ein- 
lagerung eines an gro•en, blasigen Schaumzellen reichen Gewebes, das 
verhitltnismgSig wenig schwielige, also gltere, und nur sp~,rlich locker 
yon Lymphocyten durchsetzte Anteile zeigte, stark verdickt war. Anderer- 
seits war hier im Gegensatz zu den Befunden am Grof3hirn auch die 
Rinde mitbetroffen. Wenn auch gelegentlich die an in der erw~hnten 
Weise verS, nderten weichen HSmten anstoBenden gindenbezirke voll- 
kommen unversetsrt waren, so sah man nieht so selten l~ngs v o n d e r  
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weichen Hh 'nh~ut  sich einsenkender  Gef~l~e Schaumzcllen auch in der 
Rinde,  zuns obne Ver~nderung in  dieser. An anderen  Stellen w~r die 
Rinde  5deraatSs aufgelockert, das F~sergerfist in  seinem regelm~l~igen 
Aufbau  gestSrt u n d  yon Sch~umzellen durchsetzt .  Die mi t t le ren  Teile 
der gr~uen Rindenschicht  war a rm an  solchen, zahlreicher wurden  sie 
erst wieder in der Ganglienschicht,  wo sie oft kleine Gruppen  yon  m i t  
Cholesterinkrystal len wie voligestopften Ze]len bi ldeten (Abb. 5). I n  der 

Abb. 6. XanthomatOses Granulationsgewebe in der Xleinhirnrinde. Schwache VergrSgerung. 
Hgm.-Eosin. L Leptomeninx, dicht durchsetzt mit Schaumzellen. R Kleinhirnrlnde. 

~V[ _~r 

KSrnerschicht  fanden  sich glcichfalls diffus verstreut  zumeist  einzeln ge- 
legene Schaumzellen, was besonders in mi t  Sudan  gefgrbten Schni t ten  
deutl ich hervortrat .  

Diesen ,,anf~nglichen" Vergnderungen mSchten wit  Befunde als weiter 
vorgesctu%tene Stadien anreihen,  wie sie in  Abb.  6 wiedergegeben sind: 

S/~mtliche Schichten der Rinde sind in ihrer Gesamtheit yon einem an Schaum- 
ze]len reichen, aber auch Lymphzellen und Fibroblasten aufweisenden Granulations- 
gewebe durchsetzt, das normale Xleinhirnparenchym ist nur noch andeutungsweise 
in Form kleiner Iqester yon KSrnerzellen zu erkennen. In den an diese Herde 
anschlieBenden Randteilen finder sich eine graue Schicht der Kleinhirnrinde, 
deren Gef/~/~e von oft sehr breiten M~nteln nur wenig Fettstoffe enthaltender 
Zellen umgeben werden. Zumeist ist der Leib dieser Zellen homogen, nicht wabig, 
und feine kollagene 1%sern verlaufen zwischen diesen Zellen. 
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Gleieh wie im Grol?hirn so war auch im Kleinhirn die weiBe Substanz besonders 
s tark  an den Vergnderungen beteiligt. Teils ansehliel3end an die gesehilderten Ver- 
/~nderungen in der Rinde, teils ~ber aueh im Marklager yon in der K6rner-, Ganglien- 
und grauen Sehieht bis auf einzelne Sehaumzellen unversehrten Kleinhirnwindungen 
land sieh einerseits eine sehr umf~ngliehe, diffuse Durehsetzung mit  Sehaum- 
zellen yon kennzeichnendem Aussehen (Abb. 7), andererseits aber aueh grol3e Be- 
zirke eines typisehen xanthomatSsen Granulationsgewebes mit  reiehlieh Sehaum-, 
Lymph-und  xanthomat6senl%iesenzellen und gelegentlich sehr zahlreiehen kollagenen 
Fasern. Diese eigentfimliehe Verteilung der Sehaumzellen mi t  der auff~lligen Be- 
vorzugtmg der Gangliensehieht der Rinde und  des weiBen 3/[arklagers im Kleinhirn 

Abb. 7. SchaumzeHen in der wei2en Substanz. ~leinhirnwurm. )iittlere Vergw52erung. 
II~tm.-Eosin. 

kam besonders an Sudansehni t ten  oder bei Be t r aeh tung  im Polarisationsmikro- 
skop zum Ausdruck, wie dies Abb. 8 wiedergibt. 

Ganz ~hnlich wie in den Herden des Groghirns fanden sich auch im Kleinhirn 
neben den typischen Sehaumzellen solche, deren Leib fast  rein yon Cholesterin- 
krystallen erffillt war, aber nicht  gleiehm~gig wabig erschien, sondern unregel- 
m~Bige, eben diesen Split tern entsprechende Lficken aufwies und weitere Gebilde, 
die dureh die Form ihres Kernes zwar den Schaumzellen glichen, deren Zelleib abet  
nur  wenig oder keine anisotropen Stoffe enthielt ,  vielmehr homogen erschien und  
im H~matoxylin-Eosinschni t t  sich lebhaft  rot  farbte. 

Im Ri~c]cenmar]c lag, wie erw~hnt, ein unscharf begrenzter xanthomatSser  
Herd im Halsanteile in der Gegend des Pyramidenseitenstranges,  des Faseiculus 
cerebellospinalis, des Gowerssehen Biindels und des Flechsigsehen Stranges, wobei 
nur  von den vorderen Teilen des letzteren und den rfickw~rtigen der beiden erst- 
erw~hnten noch Reste vorhanden waren. Dieser Herd zeigte den typischen Auf- 
bau eines xanthomat6sen Granulationsgewebes mit  reichlieh Schaumzellen und  
Fibroblasten,  kollagenen Fasern und einer diffusen Lymphzellenansammlung.  
An seinem Rande wieder zahlreiehe Schaumzellen in der s tark  6demat6s auf- 
gelockerten l%iiekenmarkssubstanz. Die graue Substanz des Vorderhorns s tark 
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verschm/ilert, anscheinend durch Druck von der Seite des erw/~hnten Herdes wie 
in die L/inge gezogen, die Ganglienzellen an dieser Stelle jedoeh deutheh f/~rbbar 
und unversehrt .  Obwohl der erw/~tmte Knoten  bis unmi t te lbar  an die Oberfl/~ehe 
des l~iiekenmarks reiehte, waren die weichen Hirnh/iute an dieser Stelle in keiner 
Weise ver/~ndert. 

SchheBlieh w/iren noeh die histologisehen Befunde an der Hypophyse und 
deren Stiel sowie der  anschlieBenden Teile des Gehinls zu erw~hnen. Die Adeno- 
hypophyse erwies sieh auf zahh'eiehen angefertigten Schni t ten sowohI in bezug 
auf zahlenm/~fiiges Verh~ltnis wie aueh in betreff der Verteilung der einzelnen 
Zellgattungen als normal. An der Grenze zwisehen Adeno- und  Neurohypophyse 

Abb. 8. Dop!0eltbreehencle Stoffe im XleinhiI.n. Aufnahme bei gekreuzten Nicols. Schwache 
VergrSl3erung. P Purkinje-Schicht. K K6rnerschieht. ~ ~'Iarksubstanz. 

fanden sich zahlreiche, ziemlich grol~e kolioidhaltige Cystchen, Fettstoffe konnten  
in Gefrierschni~ten in diesen Anteilen des Himanhangs  nicht nachgewiesen werden. 
Dagegen war die Neurohypophyse, wie dies ja in zahlreichen F/~llen yon generah- 
sierter Xanthomatose ,  die mit  Diabetes insipidus verbunden waren, bereits beob- 
achteiG wurde, fast  im ganzen yon einem faserreichen, oft ziemheh dicht  mit  Lymph- 
zellen durchsetzten Granulationsgewebe dnrchwachsem Dieses erstreckte sich 
kranialw/~rts durch den Hypophysenstiel  in das Infundibulum und das Tuber  
einereum, bier allerdings nicht  mehr  als kompaktes,  zusammenh/~ngendes Gewebe, 
sondern blog in Form die Gef~ge begleitender Zellmgntel, die bis unter  das Ependym 
des Trich~ers sich verfolgen lieBen. Dieselben wurden fast  aussehlieNich aus Schaum- 
zellen gebildet, denen nur  wenig Lymphzellen und ganz vereinzelt gelapptkernige 
eosinophile Leukocyten beigemengt waren. Mallory-Farbungen brachten zwisehen 
diesen Schaumzellen zarte kollagene Fasern  zur Darstellung. In  den seitliehen 
Teilen des Tuber  cinereum verloren sieh aueh diese Zellm/~ntel, die Hirnsubstanz 
war hier n icht  ver~ndert,  wie aueh die Ependymauskleidung des Triehters keine 
Abweichung erkennen ]leg. 
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Das Verhalten der nervSsen Teile in den xanthomatSsen IIerden 
nnd deren 2gaehbarsehaft. 

Es kann vorweggenommGn werden, dal3 die Untersuehung yon Sttiek- 
ehGn aus dem Zentralnervensystem, wGlchG weitab der gesehilderten 
Ver~ndGrungen gelegen waren, nur insofGrn Gin vondGr Norm abwGiehGndes 
VGrhalten zeigten, als sich in den Deekzellen kleh~er Sehlagadern an zahl- 
reichen Stellen feine sudanophile K6rnehen fanden. Dies steht mit  den 

Abb.  9. St i rn lappen,  t~andteile eines Herdes .  ~[arkseheidenf~rbung naeh Spielmeyer. 
Sta rke  VergrSgerung.  G Xan~homatOses Gewebe. 

Befunden yon Herzenberg im Einklang, welche blasige Auftreibung und 
Einlagerung yon Lipoidschollen und Krystallen in diesen Zellen vGrmerkt. 
Allerdings waren die in unserem Falle naehweisbaren Einschltisse nicht 
doppeltbrechend. 

Entsprechend dem Umstande, dag die gesehilderten xanthomag6sen 
t terde sich im Groflhh'n und im i~/iekenmark ausschlieBIieh, im Kleinhirn 
grSgtenteils auf die wei[Je Substanz beschrgnkten, lieB sieh feststellen, 
dag z.B. die Ganglienzsllen des Gro[3hirns keinerlei Ver/~nderungen zeigten. 
Dies steht im Gegensatz zu den Angaben Herzenbergs, welehe gerade in 
den Ganglienzellen der Rinde eine Menge feiner orangefarbener Lipoid- 
trSpfehen gesehen hat. Nut  in den Ganglienzellen des Riiclcenmark- 
vorderhorns, und zwar in der Naehbarsehaft des erw~hn~en tterdes, konnten 
wit vereinzelt kleine sudanophile, nichtdoppeltbrechende K6rnchen 
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nachweisen, jedoch ohne sonstige Vers an Kern oder Leib 
dieser Zellen. Es ist ohne weiteres verst&ndlich, dab dort we, wie im 
Kleinhirn die l~inde ausgedehnt yon xanthomatSsen Wucherungen 
durchsetzt war, auch die bier befindliehen Ganglienzellen untergegangen 
waren. An in der Nachbarschaft solcher Herde gelegenen Purkin~e-Zellen 
konnten wir aber beispielsweise keine Anzeichen einer Verfettung wahr- 
n e l l m e n .  

Beztiglieh des Verhaltens des Faserwerks der nerv6sen Substanz kann 
gesagt werden, dab in den gro6en xanthomat6sen Herden Markscheiden, 

Abb .  10. K le inh i rn ,  ]~5rnersch ich t .  ~ I a r k s c h e i d e n f ~ r b u n g  n a c h  Spielmeyer. S t a r k e  
Vergri i i3erung.  G G e r b i l  S Schaumze l l en .  M ~'Iarkschei4e.  

dargestellt nach der Methode yon Slgelmeyer, nicht nachzuweisen waren. 
In den an diese Bezirke ansehlieSenden Teflen der wefl~en Substanz 
land sich zwar ein diehtes Filzwerk unversehrter Markseheiden, die 
teilweise wolff in die t~andteile einstrahlten, bier aber bereits alle Zeichen 
der Quellung nnd des Zerfalls erkennen lielBen. Eine solche Stelle ist 
in Abb. 9 wiedergegeben. Die Markscheidenstr~nge erfuhren durch 
zwisehen ihnen gelegene Sehaumzellen eine Art ,,Dissoziation" (Abb. 9 D) 
zeigten aber zuns noch keine Entartungsvorgs ver]iefen manch- 
real, offenkundig dutch die Schaumzellen auseinander gedr~ngt, in Form 
eines Bogens um diese herum (Abb. 10). Allms ging dann die 
seh~rfe Begrenzung der Myelinscheiden verloren, sie ersehienen geblght, 
unregelmi~Big eingesehntirt, nicht mehr gradlinig, sondern wellig ver- 
laufend. Endlich deuteten nur mehr viele kleine, im Spielmeyer-Pr~parat 

Virchows  Arch ly .  Bd .  288. 35  
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sich dunkelblau fs weehselnd groge K6rnehen auf die zerfallene 
?r bin. 

In  ganz /s Weise, wie dies ja zu erwarten stand, verhielten 
sieh die Neuro/ibrillen, zu deren Darstellung wh" uns der Versilberungs- 
methode yon Schultz-Gros bedienten (Abb. 11). In  den mittleren. Anteilen 
der xanthomat6sen Herde fehlten Nervenfasern, gegen die l~/~nder fort- 
sehreitend, lieBen sieh vereinzelte, jedoeh, wie sieh aus einer ungleich- 
m/~gigen Dicke dieser vermuten lieB, bereits geseh/~digte Neurofibrillen 

Abb.  11. StirniupDen, Rand.teil eines HerOes. Neurof ibr i i lenf~rbung naeh  Schultze-Gros.  
~Ii t t lere VergrSl3erung. t3 Xa,nthomatiSses Gewebe. N Nem'ofibri l len.  

naehweisen, iiberdies durch die Zellen des Granulationsgewebes aus- 
einander gedr/~ngt und regellos durcheinander verlaufend. In  den ober- 
fl/~chliehen Sehichten der Herde wnrden Nervenfasern h~ufiger, sie er- 
sehienen hier zu grSBeren Biindeln zusammengefagt und liegen sieh 
stellenweise yon bier fortlanfend bis zu der unversehrten weiBen Sub- 
stanz des Gehh'ns verfolgen. In  dieser selbst wgren die Neurofibrillen 
bis auf eine Anseinanderdr/s grSberer Biindel dureh zwisehen diese 
sieh einsehiebende Sehaumzellherde unversehrt. 

In  betreff des Glia/aserwerks, das naeh der Methode yon 2]lallory- 
Pollak gef~rbt wnrde, lieft sich zweierlei feststellen. Einerseits gab es 
Stellen, wo, wie dies Abb. ]2 erkennen l~gt, urn kleine GefgBe im weiBen 
)/Iarklager angeordnete, typische Schaumzellenherde frei von Gliazellen 
waren. Andererseits waren in jenen Randteilen groBe Herde, wo nut 
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einzelne Schaumzellen in der weil3en Substanz gefunden wurden (Abb. 2), 
die Gliafasern, wie zu erwarten stand, deut!ich zu sehen, allerdings dutch 
die erwi~hnten Gebilde auseinander gedr/~ngt bzw. zusammengedriickt. 
Hier fanden sich jedoch auch zwischen den bereits im H/~matoxylin- 
Eosinschnitt durch ihren lebhaft roten Farbton auff/~lligen ,,eosinophilen 
bzw. grobliickigen" Zellen reichlich Gliafasern, die ganz offenkundig 
zu der Mehrzahl dieser Zellen in mehr oder weniger innige Beziehung 
tr,~ten. Die einzelnen Zellen waren yon einemNetz vielfach sich kreuzender 

Abb.  12. Vor4erhorn.  Gliafaserf / t rbung nach  Mallory-Pollak. Starke  VergrSBeruna'.  
S Schamnzellen.  G Gl iafaserwerk.  

Fasern wie eingehiillt, dieses Netzwerk allerdings viel weniger dicht als 
in den angrenzenden Schichten der unversehrten weif3en Substanz. Auch 
waren die zwischen den erw/~hnten Zellen gelegenen Gliaf~sern zumeist 
grobe, ziemlich dicke Fibrillen, w/~hrend die zarten feinen F/~serchen zu 
a]lermeist fehlten. Mittels dieser Methode der Darstellung der Glia- 
fasern ]iel3en sich auch dort, wo ein typisches xanthomatSses Granu- 
lationsgewebe an diese Randteile anschlo6, Gliafasern in allerdings nur 
SlO/~rlicher Menge nachweisen, sehr vereinzelt fanden sich solche auch in 
den mittleren Teilen dieser Herde, hier jedoch gegeniiber den leim- 
gebenden und Gitterfasern an ZahI ganz in den Hintergrund tretend. 

War dieses Verhalten der [aserigen Stiitzsubstanz in den geschilderton 
Ver/~nderungen ein verh/~ltnism/~Big einfaches - -  es beschr~nkte sich 

35* 
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anscheinend vorwiegend auf eine passive Bolle ira Sinne einer Ver- 
dr~ngung bzw. Isolierung und Zerfall der Fasern - - ,  so bot das VerhMten 
der zellig~n Stiitzsubstanz im Zentralnervensystem wesentlieh schwieriger 
zu deutende Bilder. 

Es ist dies innig verkniipft mit der Frage nach des Herkun/t der Schaum- 
zellen in diesen Herden iiberhaupt. Wie aus den zahlreichen bisher er- 
schienenen Abhandlungen fiber die generalisierte Xanthomatose yore 
T.ypus Schiiller-Christian hervorgeht, ist die Anschauung wohl allgemein 
anerkannt, dab die typischen Schaumzellen AbkSmmlinge des Mesenchyms 
sind. Dabei konnten wh" zeigen, dab nieht nur Bindegewebszellen Chole- 
sterinstoffe zu speiehern imstande sind, sondern dab auch andere mes- 
enchymale Gebilde, z .B.  glatte ~uskelfasern yon Venen die gleichen 
Stoffe enthalten. Ja, es ist bekannt, dab auch Epithelien, beispiels- 
weise der ~agenschleimhaut (Herzenberg) und des Diinn- und Dickdarms 
(Ighenti) nach Smith-Dietrich f/trbbare Stoffe enthalten k6nnen, und 
dab auch in Leberze]len Cholesterinsubstanzen bei dem in Rede stehenden 
Leiden gefunden werden (Verfasser), Inithin auch yore Entoderm ab- 
stammende Gewebe das gleiche VermSgen besitzen. Allerdings kommt es 
hier nicht zu irgendwelehen knotigen Wucherungen. In dem vorliegenden 
Fall haben wit, wie erw/~hnt, in den TMgdriisen eines w/~hrend des Lebens 
entfernten Hantstiickchens sehr reiehlieh doppeltbreehende Stoffe ge- 
funden. Da fettfiihrende Zellen an und fiir sieh eine groBe Neigung zeigen, 
Cholesterin bei diesem Leiden zu fiihren, - -  wobei das Neutralfett als 
Suspensionsmittel vielleicht eine bedeutsame Ro]le spielt - - ,  mSchten 
wit diese Tatsaehe nicht als Beweis daf/ir ansehen, dab ganz allgemein 
aueh Abk6mmlinge des Ektoderms in F/i]len yon generalisierter Xantho- 
matose Cholesterin zu speichern imstande sind. Doch hat Ighenti in 
den Ze]len der Basalsehiehte der Epidermis und in nut  geringer 1Vfenge 
in den mehr oberfls Lagen nach Smith-Dietrich f~rbbare Stoffe 
naehgewiesen und vermerkt aueh in vereinze]ten Gliazellen des t typo- 
physenhinterlappens Lipoidablagerungen in t~orm feiner KSrnehen. So- 
mit ist es Ms im Bereiehe des M6gliehen stehend anzunehmen, dal~ die 
Gliazellen, die jg in so vielen Beziehungen eine Sonderstellung unter 
den AbkOmmlingen des Ektoderms einnehmen, an den beschriebenen 
Bildungen im Zentralnervensystem in viel erheblieherem 1Vfage teilhaben, 
als es die Ablagerung feiner K6rnchen in vereinzelten Gliazellen darstellt. 

Unter Mitberticksichtigung dieser Annahme k~men fiir die Deu- 
tung der erhobenen Befunde ganz allgemein folgende ~6gliehkeiten in 
Betracht : 

1. Die besehriebenen Herde im Zentralnervensystem sind nichts 
anderes als Gliawueherungen, die dadureh gekennzeiehnet sind, dab 
Gliazdlen Cholesterinstoffe gespeichert haben. 

2. Die xanthomat6sen Bildungen im Zentralnervensystem sind 
ebenso wie im iibrigen Organismus aussehlieBlieh mesenchymale Wuehe- 
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rungen, Gliazellen nehmen an dem Vorgang nur in Form yon Speieherung 
feiner KSrnehen in vereinzelten Zellen tell. 

3. Beide Vorggnge, Wucherung son Gila- und Bindegew~bszellen sind 
miteinander vergesel]schaftet und ]iegen den beschriebenen Bildungen 
zugrunde. 

Zu diesen )/[Sglichkeiten w/~re zun/~chst zu bemerken, dab unseres 
Eraehtens kein Zweifel dartiber obwalten kann, dal~ ebenso wie sonst im 
KSrper, auch im Zentralnervensystem mesenehyma]e Zellen fiir die Ent-  
stehung der typischen Schaumzellen in erster Linie in Frage kommen. 
Wir brauehen blo6 an die um kleine Gef/ifte angeordneten, yon unver- 
sehrter Hirnsubstanz umgebenen Schaumzellenherde zu erinnern (Abb. 3), 
wie solche - -  im Kleinhirn auch in offensichtlichem Zusammenhange 
mit  der dichtest yon sicher mesenchymalen Sehaumzellen durchsetzten 
weichen Hirnhaut  (Abb. 5) - -  an zah]reichen Stellen des Zentrainerven- 
systems gefunden worden sind. Dabei fehlen in solchen Bezirken nicht 
blo{3 h'gendwelche tier nervSsen Substanz eigentiimliche Fasern oder Zellen, 
sondern die ~ e m b r a n a  limitans gliae trennt auch scharf diese Herde 
yon dem Hirngewebe ab. Dagegen kSnnen Gitter- und kollagene Fasern 
an solchen Stellen zwischen den Schaumzellen naehgewiesen werden, 
die eine sehr deutliche Abgrenzung ihres Zelleibes, einen Kern mit  gut 
siehtbarem KernkSrperchen und lockerem Chromatingeriist zeigen. In  
den grS~eren Herden ist durch das Vorhandensein reichlicher auch grSberer 
leimgebender Fasern, zahlreicher Fibroblasten und/~iterer Bindegewebs- 
zellen, wie auch yon Lympho- und Leukocyten der Charakter eines Granu- 
lationsgewebes so deutlich, daI~ woh] jeder Zweifel an der mesenchymalen 
Natur  dieser Bezirke in den t terden schwinden muir. 

Erscheinen somit die in diesen Bezirken gelegenen Schaumzellen als 
Abk5mmlinge des Mesenehyms genfigend gekennzeichnet, so gilt dies 
nicht in gleichem Mal~e fiir jene, gleiehfalls ein wkuolisiertes Protoplasma 
zeigende Zel]en, die, di//us verstreut, oft einzeln liegend, in der Nachbar- 
schaft grSl~erer xanthomat5ser t terde im wei~en Marklager anzutreffen 
sind (Abb. 2). An solchen Stellen ist zwar aueh gar nicht so selten bei 
genaner Durehmusterung, insbesondere yon l~eihenschnitten, ein Zu- 
sammenhang mit  Haargef/i{~en festzustellen, doch gibt es zweifelsohne 
auch zahlreiche Zellen, wo dies nicht ge]ingt, die also offenkundig an- 
abh~ngig yon Capillaren in der Hirnsubstanz liegen. Es f/~llt zun/~chst 
atd, dal~ diese Gebilde gewShnlieh kleiner sind als typisehe Sehaumzellen, 
dal~ aber vor allem ihr Leib in seinen Grenzen unseharf ist und wie bereits 
erw/~hnt, oftmals nieht gleiehm/~l~ig feinwabig, sondern vielfaeh nur in 
den Randteilen ,,groblfickig", sonst aber homogen und stark eosinophil 
ist. An denjenigen Ze]len, die Fettstoffe in grSl~erem Ausmal~e enthalten 
ist der Kern meist so sehwer gesch/~digt - -  teils pyknotisch, tells aus- 
gesprochene Kernwandhyperehromatose zeigend, teils dureh Chromato- 
lyse gebl/~ht - - ,  dal~ eine eventuelle Besonderheit desselben gegenfiber 
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den Kernen, der typischen mesenehym~len Seh~umzellen, die j~ ~ueh 
oft pyknotisch und wie eingedellt erseheinen, nicht mehr mSglich ist. 
Anders dort, wo nur wenig sudanf~rbbare Stoffe im Zelleib sich linden. 
tt ier ist der Kern dieser Zellen zumeist ehromatinreieher, dadureh im 
H~matoxylin-Eosinsehnitt  dunkler, rundlich, selten el- oder st~behen- 
f6rmig. Ein Nueleolus ist trotz ~nseheinender Unversehrtheit der Kerne 
nur sehlecht zu sehen, zumeist durch das Chromatingeriist verdeckt, das 
in Form eines groben, oft kriimeligen, dichten Netzwerkes fiber den 
ganzen Kern verteilt ist. 

Ein Vergleieh der Kerne dieser Zellen mit  den yon in unmittelbarer 
Naehb~rsehaft gelegenen Gli~zellen aus der Mlem Anseheine n~eh un- 
ver/~nderten weif~en Substanz ergab soviel f)bereinstimmendes, dal~ die 
gleich~rtige N~tur dieser beiden Zettarten aul3erordentlieh wahrseheinlich 
wurde. 

Um diese Annahme zu stiitzen, trachteten wit, diese Zel]en als Glia- 
zellen auch dadureh n~her zu kennzeiehnen, daf~ wir sie dutch besondere 
Darstellungsmethoden, wie sie ffir Gliuzellen angegeben sind, e]ektiv 
zur Ansehauung zu bringen versuehten. Wir haben daher zun/~ehst 
Schnitte nueh dem Verfahren yon Ramon y Ca]al zur Impr/ignierung der 
Makroglia behandelt. Obwohl die im ansehlieBenden I-Iirngewebe ge- 
legenen Astroeyten gut zu sehen waren, verhielten sieh die geschilderten 
Zellen dieser Methode gegeniiber negativ. Auch konnten wir eine zahlen- 
m~f3ige Zunahme der Astroeyten gegen die Randteile dieser Herde bin 
nicht feststellen, obwohl  ganz allgemein diese Schiehten be t r~cht l ich  
zelh'eicher waren. Dies spricht unseres Erachtens mit  dagegen, dab die 
Astrocyten an der Bildung dieser Zellen Anteil haben. Wir glauben 
uns somit zu der Annahme berechtigt, dab eine Wucherung der Makroglia, 
und zwar sowoh] der protoplasmatischen, wie der fascikul~ren Astro- 
cyten, in den xanthomatSsen Herden nicht statthat. 

Ein anderes Bild ergab sich jedoch in Schnitten, in denen wh" die 
Oligodendroglia bzw. Mikroglia darzustellen versuchten. 

l\Tach vielen vergeblichen Versuchen hut sich uns die yon Pen/ield 
angegebene Methode in der Ab/~nderung yon Rydberg als die beste er- 
wiesen, wobei wit jedoch die Zeit der Einwirkung der Bromwasserstoff- 
s/~ure und des Natriumbicarbonats wesentlich verl~ngerten. So erhielten 
wit auch an unserem nicht in der vorgeschriebenen Weise fixiertem, 
sondern in Kaiserlingscher Flfissigkeit (Nr. 1) aufgehobenem l~aterial noch 
zufriedenstellende Ergebnisse. Allerdings ianden sich noch 5fters un- 
liebsame Niederschl~tge in den Pr/iparaten, die wohl auf die unzweck- 
m/~Bige Fixierung bzw. vielleicht auf Ver~nderungen der Glia zurfick- 
zuffihren waren. 

Die Versilberung gestaltete sich kurz zusammengefai]t folgendermaBen: 20/z 
dicke Gefrierschnitte werden in destilliertem Wasser aufgefangen und iiber 1Nacht 
in destilliertem Wasser, dem auf 200 ccm 15 Tropfen Liquor ammonii caustici 
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zugesetzt worden waren, gewassert. Darauf kommen die Schnitte in eine frisch 
bereitete wasserige 5% ige LSsung yon Bromwasserstoffsi~ure, in der sie 3 Stunden 
bei 37 ~ gehalten werden. Dreimal in gewechseltem destilliertem Wasser waschen, 
hierauf Beizung der Schnitte in 5%iger wasseriger Sodal6stmg 3 Stunden. Aus- 
waschen in destilliertem Wasser (kurz, etwa 1 Minute) und Eintragen der Schintte in 
eine Silberl6sung, die nach den Angaben yon Kubie, Davidsohn und Foot in der 
folgenden Weise hergestellt wird: Zu 10 ccm einer 10,2%igen wasserigen Sflber- 
nitratlOsung wird soviel Liquor ammonii caustici zugesetzt, bis der sich bildende 
braune Niederschlag sich eben wieder gelOst hat. Dabei verwendet man zu Beginn 
konzentriertes Ammoniak, werm der ~Niederschlag schon fast wieder gel6st ist, 
eine nur schwache, etwa 2,5 %ige LSsung. Ist alles eben gelSst, so ffigt man 10 ccm 
einer wasserigen LSsung yon Natriumcarbonat hinzu, und zwar, wenn das krystalli~ 
sierte Salz verwendet wurde, einer 8,4%igen, wenn das wasserfreie Salz benutzt 
wurde, einer bloit 3,1%igen LOsung. Dutch Hinzufiigen yon destilliertem Wasser 
his zum Gesamtvolumen yon 100 ecru ist die LSsung gebrauchsfertig. 

In dieser LSsung werden die Schnitte etwa 3--5 Minuten belassen, sie nehmen 
dabei einen ]eicht braunlichen Farbton an, jedoch nur dort, wo weiBe Substanz 
sich findet; im Schnitt befindliche l~indenteile bleiben farblos. Langeres Verweilen 
verstarkb den braunen Farbton, und ist, weil dann stOrende Niederschlage auf- 
treten, zu vermeiden. 

Die l~eduktion erfolgt in einer FormalinlSsung, die so bereitet wird, dab man 
zu 100 cem destillierten Wassers 1 ccm der normalen 40%igen L6sung ftigt. Zu 
20 ccm dieser L6sung gibt man 1 ccm einer 3 %igen wgsserige~atriumcarbonatlOsung, 
zu deren Bereitung gleichfalls krystallisiertes Natrinmcarbonat verwendet wird. 
Die Schnitte sollen in der Farbl0sung hin und her bewegt werden und nehmen 
rasch einen dunkelbraunen Farbton an (wenige Sekunden). Waschen in destilliertem 
Wasser, T6nen in gelber GoldchloridlSsung (0,5-- 1%ige w~sserige L6sung), bis die 
Schnitte blaugrau und nicht mehr gelb erscheinen. Fixieren in 5%iger Fixier- 
natronl6sung, Auswaschen in Was~er, evtl. Nachf~rben mit Sudan u n d  Ein- 
schlieBen in Gelatine bzw. Alkohol, Xylot, Balsam. Letzteres ist, falls es nicht 
auf die Darstellung yon Fettstoffen ankommt, vorZuziehen, da durch stiirkere 
Aufhellung der Schnitte di~ mit Silber impragnierten Zellen sich besser gegen den 
Hintergrund abheben. 

So behande]te Schnit~e zeigten, dait in  den l~andtei len der xantho-  
mat5sen  Herde sich eine sehr gro~e Anzahl  yon  Zellen imprs welche 
nach  Lage u n d  Anordnung ,  vor Mlem abet  dutch  den Gehalt  an  doppelt- 
brechenden Fetts toffen,  was durch Nachf~rben der Schnit te  mi t  Sudan  
festgestellt werden konnte ,  unzweideut ig  Schaumze]len bzw. den ge- 
schilderten ,,grobliickigen" Zellen enbsprachen. I n  der Mitre der Herde 
fehl ten bei dieser Methode sich mi t  Silber impri~gnierende Zellen, auch 
wurden  die bier befindlichen F ibroblas ten  bei diesem Verfahren n ich t  
sichtbar.  Wir  m5chten  aber gleich betonen,  da~ diese in  den Randte i len  
gelegenen Zellen gestaltlich keineswegs den normalen  Oligodendro- oder 
Mikrogliazellen glichen. Durch die Ein lagerung yon  Fet ts toffen waren 
die Zellen betr~chtlich, gut  u m  das Dre i -b i s  Vierfache gegen normale  
Gliazellen vergrSi~ert, Ver~stelungen des Zelleibes, wie dies die Glia- 
zellen kennzeichnet ,  waren ungemein  selten oder fehlten, u n d  was sich 
mi t  Silber darstellen lie6, waren offensichtlich nu t  die kleinen zwischen 
den Fet ts toffen fibrig gebliebenen Protoplasmabrf icken u n d  Reste der 
Leibessubstanz an  der Oberfli~che der Zellen. W e n n  wir t ro tzdem auch 
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Abb. 13. Gli~zellimpr~%gnation mi t  Silber. Vorderhorn. St~rke VergrSBerung. O Oligo- 
dendrogliazelle. H Ho~ega-Gliaze]le. S Gliazelle mi t  Fettstoffen teflweise beladen, die 

Auslaufer undeutlich. 

Abb. 14. GliazelHmpr~gn~tion mit  Silber. Vorderhorn. Starke Vergr6]]erung. l%'ur ciilzelne 
l%otopl~sma~usl&ufer bei P ~ngedeutet. S Schaumzenen. 
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diese Gebilde als gliSse ansprechen, So gesehieht dies deshalb, weft, wie 
ja schon Merzbacher betont, aueh bei den typischen gliSsen Abbauzellen 
die For t s~ze  kurz und plump werden, wobei zun~chst anscheinend 
die feineren Ver~stelungen schwinden, ,,bis sch]ie~lich nut  noch kttrze 
gedrungene Stiimpfe iibrigbleiben, die zuletzt auch noch verloren gehen" 
(Merzbacher). l]berdies traf man, in der Riehtung naeh der unver- 
sehrten Hirnsubstanz fortschreitend, immer hs Zellen, die, bei ab- 
nehmender Menge eingelagerter Fettstoffe, stets deutHcher werdende 
grSbere und feinere Ver~stelungen aufwiesen. Es liei3en sich so bei der 
Durchmusterung der Schnitte fortlaufende Uberg~nge his zu offensichtlich 
unversehrten Gliazellen feststellen. Die Abb. 13 und 14 geben diese 
Ver~nderungen wieder. Man sieht die normalen Oligodendroglia- und 
Hortega-Zellen die nut  wenig Lipoide in ihrem Leib enthalten, wobei 
die Fortss noch wohl erhalten sind, bis zu den ,Schaumzellen", an 
denen solche fehlen. 

Daneben gibt es auch Zellen, die fast gleichms durch die Silber- 
impregnation tJefschwarz erscheinen. Sie sind meist yon erheblicher 
GrSBe, in der Regel seharf begrenzt, Fortss sind nicht nachzuweisen. 
Wie Vergleiche mit in anderer Weise, z. B. nach Mallory gefi~rbten Prii- 
paraten zeigen, ist ihr Leib homogen, nicht schaumig, der Kern groin, 
chromatinarm, blgschenfSrmig, mit deut]ichem Nucleolus. Man kSnnte 
diese Gebilde den yon Nissl als ,,gems Gliaze]len bezeichneten an 
die Seite ste]len, wie sie im Bereiche yon arteriosklerotischen Narben 
bzw. dort, ,,wo nervSses Gewebe in lokaler Begrenzung und in reichlicher 
Menge zugrunde gegangen ist" (Spielmeyer) gefunden werden. Eine 
Ablagerung yon Cholesterin oder anderen Fettstoffen in diesen Zellen 
naehzuweisen gelang uns nicht. 

(lber die Bedeuttmg der Gliawucherungen und die zeitliche Folge 
der Speicherungsvorgiinge an den einzelnen Zellarten. 

Wie aus dem Gesagten hervorgeht, glauben wit aus den morpho- 
logischen Kennzeichen und dem Verhalten gegeniiber spezffischen Im- 
pr~gnationsmethoden gezeigt zn haben, dal~ in den groi3en xantho- 
matSsen ~erden an der Bildung yon ,,Schaumzellen" sowohl mesen- 
chymale als Gliazellen Antefl haben. Demgegeniiber kSnnte eingewendet 
werden, dal~ die geschilderten Bildungen sieherHch nicht frische, km~z- 
dauernde, sondern bereits l~ngere Zeit bestehende, ~ltere sind, und dal~ 
die dabei zu beobachtenden Gliawucherungen in den l~andteflen erst 
sekund~re seien, hervorgerufen dutch die Sch~digung der nervSsen Sub- 
stanz und in der Nachbarschaft dieser umf~nglichen Granulations- 
gewebsherde. 

Diese ]?rage war an den i~lteren knotenartigen Bi]dungen nieht zu 
entscheiden. Wohl abet erschienen die an einzelnen Stellen oberfli~chlieh 
im Kleinhirn gelegenen, offenkundig frischen Vers geeignet, 
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hieriiber und auch fiber die zeitliehe Folge des Vorgangs der Cholesterin- 
ablagerungen in mesodermalen oder Gliazellen Aufschlul~ zu geben. 

Fanden sich doch Jm Kleinhh'n und im Wurm neben entsprechenden 
~lteren mehr oder minder umschriebenen xanthomatSsen Herden Bezirke, 
wo, iIn Ansehlul~ an die dichtest yon groften blasigen Schaumzellen 
durchsetzten weiehen Haute,  in der in ihrem Gefiige kaum ver~nderten 
Kleinhirnsubstanz sehr reichlich mit  doppeltbrechenden Stoffen beladene 
Zellen anzutreffen waren. Von eJner reaktiven Wueherung yon Glia- 
zellen im Gefolge einer Sehgdigung des Hirngewebes konnte hier mangels 
einer solchen nicht gesprochtn werden. Mit dagegen sprach auch die eigen- 
tiimliche Verteilung der vielfach einzeln gelegenen Schaumzellen, welehe 
Anordnung besonders bei Betrachtungen yon mit  Sudan behandelten 
Gefrierschnitten unter dem Polarisationsmikroskop deutlieh worde 
(Abb. 8): Keint  umschriebene Wueherung, sondern eine ziemlieh diehte, 
diffuse Durchsetzung dtr  untersten Lage der Molekularschicht und der 
Ganglienzone, wenigtr reichlieh Sehaumzellen in der K6rnersehieht, da- 
gegen massenhaft  Cholesterin enthaltende Zellen in der Marksubstanz. 

Diese Btvorzugung gewisser Sehiehttn im Kleinhirn mul~te don 
Gedanken nahtlegen, dab ditse Zonen Besonderheiten aufweisen, wtlehe 
sit zm" Speieherung der Fettstoffe in erster Linie getignet maehen. 

Es w~re hierbei zungchst denkbar, dal3 dies auf eine besondere Art 
der G@i/3versorgung und -verteilung zuriiekgehe, da ja, wit schon frtihtr 
erw/~hnt, auch im Kleinhirn adventitielle, s icher  mesenehymalt  Zellen 
Lipoide gesptichert hatten. Bti  Bevorzugung der Adventitiazellen yon 
Gef/~13en tines best immten Kalibers kSnnten dann derartige Bilder ent- 
stehen. Und wir wissen ja, daft gerade Adventitiazellen yon kleineren 
Arteriolen zur Speieherung vtrsehiedenster Stofft besondtrs befahigt sind, 
man denke nut  an die Schlagadern der Malpighisehen KSrperchen in 
dtr  3/[ilz, w/~hrend dies an grSl]eren und grol~en Ge~/~l~en nieht der 
Fall ist. 

Wie bekannt,  wird nun tats~Lehlieh das Kleinhirngewtbe in einer 
besondtren Wtise mit  Blut versorgt. Man unterscheidet die Arteriae core- 
bellares snperficia]es und profundae; jene yon der Oberfls her in die 
Xleinhirnrinde sich einsenkend, vereinzelt aueh bis in die obersten Lagen 
der weil3en Substanz vordringend und in erster Linie die Rinde versorgend; 
diese in der Tiefe der Furehen eintretend, bringen das Blut zu den 
tieftren Teilen des Marklagers und zu den Kernen des Kleinhirns. Beide 
Gtf/~l?systeme gehen nun, sieh begegnend, in der Purkin]e-Zellensehieht, der 
KSrnerschieht und in dem sublobuls 3{arklager deutliehe Anastomosen 
mi~tinander ein (Jakob). 

Wie aus diesen Angaben hervorgeht, hat  tats/~chlieh ein ziemlieh 
umfgngliches Gebiet im Kleinhirn eine hinsichtlieh der Blutversorgung 
besondere Stellung als Anastomosengebiet. Vergleieht man nun damit  
die bei der Ablagerung yon Schaumzellen bevorzugten Sehichttn mit  
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diesem Bereiehe, so finder sieh in der Ta t  eine zun/~ehst auffallende 
1Jbereinstimmung. In  der Purleinje-Zellenschieht und im weiBen Mark- 
lager, der K6rnersehieht zun/~ehst, sind Sehaumzelle~ sehr reichlieh an- 
zutreffen. Abet gerade die K6rnerschieht, obwohl ebenfalls zum Anasto- 
mosengebiet geh6rig, ist arm an solehen. Wit glauben somit, dab man 
fiir die Besonderheit der Verteilung yon Sehaumzellen in den erw~hnten 
Sehiehten des Kleinhirns die Anordnung der Blutgef/~Be, die Angio- 
arehitektonik, nieht als Erkls heranziehen kann. Wenigstens nieht 
in dem Sinne, dag Adventitiazellen gerade yon Gef~gen eines best immten 
Xalibers speiehern. Damit  erseheint nns ein weiterer Hinweis dafiir ge- 
geben, dab aueh andere als mesodermale Zellen selbst sehon in diesem 
Friihstadium xanthomat6ser  Ver/~nderungen sieh an dem Vorgange be- 
teiligen. 

DaB dies Gliazellen sind, erhellt einmal aus dem im Groghirn er- 
hobenen Befunden der M6gliehkeit der Beteiligung soleher tiberhaupt, 
ferner aus dem Umstand, dab Ganglienzellen des Kleinhirns in nnserem 
Falle nieht ver/~ndert sind und daft gerade die umf/~ngliehsten Sehaum- 
zellenherde in der weiften Substanz, wo Ganglienzellen fehlen, angetroffen 
werden. Verfolgt man nun unter diesen Voraussetzungen die Verteilung 
fettfiihrender Zellen nnd der einzeinen Formen der Gliazellen im Klein- 
him, so ergibt sieh folgendes: 

Was zun/~ehst die Makroglia anlangt, ist aus den der ausgezeiehneten 
Arbeit A. H. Schroeders beigegebenen Abbildungen zu ersehen, dab die 
Makroglia in der Purkinje-Sehieht ziemlieh reiehlieh ist, daft in der K6rner- 
sehieht ihre Zahl etwas abnimmt,  und dab im weigen Marklager ~ak ro -  
gliazellen nut  selten zu linden sind: Eine mengenm/~ftige Verteilung, die 
der Anordnung der doppeltbreehenden Fettstoffe fiihrenden Zellen 
in unserem Falle nich.t entsprieht. Ein Umstand, der darauf hinweist, 
daft die Makroglia an dem Speieherungsvorgang h6ehstwahrscheinlieh 
nieht teilnimmt, was mit  den im GroBhirn erhobenen Befunden sieh 
deekt. 

Beziiglieh der Mikroglia Hortegas vermerkt  A.H.  Sehroede~', dab 
dieselbe am reiehliehsten in der Molekularsehieht und zwar in ihrem 
untersten Drittel, entwiekelt sei. Er zghlte hier bis 18 Zellen in einem 
Gesiehtsfeld. In  der KSrnersehieht seheint sie am seltensten zu sein, 
im weiften Marklager verh/~lt sie sieh gleieh wie im Groghirn, ist, wie aus 
den Abbildungen Sehroeders hervorgeht, nieht sehr dieht gefiigt und 
mengenm/~ftig etwa gleieh wie in der KSrnersehieht. 

Die Oligodendroglia ist in der Nolekularsehieht auffallend spgrlieh. 
Sehroeder bezeiehnet sie als arm an dieser, doeh finden sieh in der 
Purkin]e-Sehieht Anh/~ufungen yon drei, ftinf, ja sieben Zellen. In  der 
K6rnersehieht sind die Oligodendrogliazellen reiehlieher vertreten und 
gleiehmgftig verteilt, in der weiften Substanz bilden sie ,,weitaus die 
t Iauptmasse  der Glia" und sind oft zahlreieher an den Gef~gen gelegen. 
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Vergleicht man diese Verteilung der Hortega- und besonders der 
Oligodendroglia mit  der Anordnung der eholesterinhaltigen Zellen in der 
Kleinhirnrinden- nnd Marksubstanz unseres FMles, so ergibt sich eine 
ganz anffallende I)bereinstimmung. Da der normale Bau des Klein- 
hh'ngewebes hierbei so gut wie unversehrt war, wit also umschriebene 
Wueherung yon Gliazelten anssehliegen kSnnen, erseheint uns der SehluS 
gestattet,  dag Gliazellen, und zwar Oligodendro- und Hortega-Zellen an 
der S10eieherung yon Fettstoffen lebhaften Anteil haben. Und zwar 
nieht blot ,  wie im GroBhirn, in der Weise, dab sie in der Naehbarschaft 
umf/inglieher Granulationsgewebsherde Cholesterin sloeiehern und als re- 
aktive Wueherungszone diese I-Ierde wallartig umgeben. Sie lagern viel- 
mehr bereits im Frfihstadium des Prozesses, wo grSBere mesenehymale 
I-Ierde in der unmittelbar benachbarten Hirnsubstanz fehlen, anisotrope 
Stolfe ein und wandeln sieh zu Schaumzellen urn. 

Einen sieheren Entseheid dariiber, ob die Ablagerung yon Fettstoffen 
in Gliazellen der in Abk6mmlingen des Mesenehyms vorausgehg, ver- 
m6gen wit" aber aueh an der Hand  dieser Befunde nicht zu treffen. Der 
vorliegende Fall ist in seinen Ver~nderungen bereits zu weir vorgesehritten. 
Zieht man jedoeh die Angaben Herzenbergs in Betraeht, dab die Endothel- 
zellen der Gefgge in ihrem ein Frfihstadium darstellenden Falle ,,grog- 
artige Einlagerungen yon Lipoidsehollen und Krystal len" zeigten, so 
wird man, wie bei einem offensiehtlieh aueh im Blur kreisenden Stoff 
zn erwarten ist, armehmen dtirfen, dab doch die Speieherung in meso- 
derma]en Zel]en das erste ist, und die in Gliazellen die zweite Phase dar- 
stellt. Den Beginn derselben hat  wohl sehon Herzenberg gesehen, wenn 
sie ,,nur ganz selten Lipoideinschliisse" in diesen vermerkt,  was Ighenti 
aueh in Gliazellen des Hypolohysenhinterlappens beobaeh~ete. Damit  
steht dieser Befund mit  der Tatsaehe im Einklang, dab bei einem sieherlieh 
verwandten Leiden, bei der Niemann-Piclcsehen Krankheit ,  wie dies 
Smetana zeigen konnte, aneh ~'ettstoffe in Gliazellen gefunden werden. 

Zusammenfassung. 
Auf Grund der Untersuehung eines Falles von generalisierter Xantho- 

matose vom Typus Schiiller-Christian, einen 27j~hrigen Mann j/idiseher 
Abstammung betreffend, konnten unsere Kenntnisse fiber dieses Leiden 
in der l~ichtung erweitert werden, dab bei dieser Krankheit  aueh xantho- 
mat6se Vergnderungen im Zentralnervensystem auftreten kS~men. Diese 
Bildnngen, in vielem Belange gleich denen im fibrigen K6rper, nnter- 
seheiden sieh an diesen Stellen dadureh, dag aueh Gliazellen, und zwar 
Oligodendro- nnd Mikrogliazellen an der Speicherung der Cholesterin- 
stoffe teilnehmen. Es finden sieh teils diffus angeordnete, in ihrer Ver- 
teflung diesen gliSsen Zellen gleiehende Einlagerungen in sonst un 
versehrtem Hirngewebe, teils umschriebene, knotenartige Herde. Jene 



bei generalisierter Xanthomatose vom Typus Schiiller-Christian. 553 

d ie  an f~ng l i chen ,  diese die ~ l t e ren  V e r ~ n d e r u n g e n ,  wobe i  die weiBe 8ub-  

s t a n z  augenf~l l ig  b e v o r z u g t  wird .  
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