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Durehschneidet man einen Nerven, so geht das periphere Ende zu- 
gTundc, tier Achsenzylinder zerbrSckelt in kleine ~ragmente, (lie Mark- 
,~cheide zerfgllt in Kugeln und Ballen, ihre Lipoide werden tiber das 
Stadium der mit der 3Iarch/-Methode darstellbaren Produkte ztt Neutral- 
fetten abgebaut. Diesen komplexen Vorgang bezeietmet man als Waller- 
sehe Degeneration. Im zentralen Ende der Ncrvenfaser spielt sieh (lie 
retrograde Degeneration in anderer Weise ab. Sic besteht vorwiegend 
in einer Quelhmg tier ]e'aser. an der aueh (lie Zelle teilnehmen kann 
(primate lI.eizung, Spatz). Dieser Zustand ist zum Tell reversibel mM 
mul~ nieht zum Untergang der Faser oder Zelle ffihren. 

Im Gegensatz zu diesem gleiehm/J, gig fortsehreitenden U~ltergang der 
Nervenfasern bei der Wallersehen Degeneration gibt es nun noeh einen 
diskontinuierlichen segmentalen Zerfall der Markfasern (Gom bault, 
Stransky, Doinikow). Dabei geht nur (lie Markseheide zugrunde, wii.hrend 
der Achsenzylinder zun/i.ehst erhalten bleibt (multiple Sklerose, ]~]eineu- 
ritis). Wird abet der Aehsenzylinder mit tier Zeit a, ueh zerstSrt, so verfgllt, 
das periphere Ende der Nervenfaser (ler Wallersehen Degeneration, so dab 
also bier "2 versehie,(lene Arten des Untergangs hath- oder nebeneinander 
vorkommen k6nnen. Bei Be~prechung dieserVerhgltnisse in seinem Lehr- 
buch weist S.pielmeyer darauf hin, dag neben diesen, wenn atteh nut  in 
grogen Ziigen gut bekannten Degenerationsformen, die Nervenfasern 
wahrseheinlieh aueh auf andere Weise zugrunde gehen kSnnen und er- 
w/ihnt als Beispiel die davon abweiehenden Befunde in den Narben von 
SelmPaverletzungen peripherer Nerven und maneher Neuritiden. Neben 
tier WaUersehen Degeneration kann es also je naeh der Art tier SehS, di- 
,rtln~ zum Auftreten ganz versehiedener Formen des Abbaus kornmen. 

Nine solehe bisher nieht kIar erkannte Form, bei weleher Sehleim 
oder sehleimartige Stoffe eine Rolle spielen, wurde bei versehiedenen 
Erkrankungen peripherer Nerven beobaehtet, so dal3 man yon einer 
mueoiden Degeneration spreehen kann. Diese fand sieh bei hypertrophi- 
seher Neuritis, neuraler Muskelatrophie und anderen F/illen. 

1 D l l .  
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Am besten lassen sieh die Ersehe inungen  bei e inem Fa l l  yon hyper -  
t rophiseher  Neuri t is  er]s Diese Beobaeh tung  soll hier  nur  soweit  
besehr ieben werden, als kS fiir die Dars te l lung  der  besonderen Degenera-  
tion;sform notwendig e rsehe in tL  Sehon an den per ipheren  Teilen der 
Nerven wird  dies deutl ieh.  Be t r aeh te t  m a n  ein mi t  Kresy lv io le t t  gef~rbtes 
P r i tpa ra t  eines quergestre i f ten ~Iuskels, so fal len zwisehen den blau- 
gefi~rbten Muskelfasern die zahh'eiehen ro t  aussehenden  ve rd iek ten  Nerven  
auf (Abb. 1--4) .  Fre i l i eh  k o m m t  die F/~rbung auf de r  Pho tograph ie  

A_bb. l. l [ y l ) e r r . r o p h i s c h e  Ncur i t . i~ .  53jiihri~xer ~ I a ] m .  L i i n g s s c h u i t t  ~ms d e m  .-M'u.~c. b i c e p s  
| , r u t h .  l '[_resyi~iolct3. Vt~l~r. ISll lal .  _~r ~[t_vlJel'trol)]l". Nt~l.'vett m i t  IIl~'ba(' |lrOllltttis(:hltr 

Allf[i r b l m g .  

nicht ganz zur Gelttmg. Die Verdickung der  Nervenfa~ern kommt  , laher,  
d~8 n icht  nur das peri-  und endoneura.le Bindegewebe erhebl ieh vcr- 
m e h r t  ist, sondern aueh eine me taeh roma t i s ch  rote Subs tanz  die Fase rn  
s ta rk  auseinanderdrSng~. I m  Cel lodinschni t t  erseheint  sie homogen 
nnd im Paraf f inschni t t  f~dig-kSrnig. Die Nervenfasern  selbst  sind an 
Zahl  reduzier t  und zum Teil  im Unte rgang  begriffen. Die bier  anzutreffen-  
den Gef~[3ver/tnderungen werden sp~ter  ber i icks ieht ig t  werden. 

Die Zwisehensubstanz  f/~rbt sieh lfieht nur  mi t  Kresy lv io le t t ,  sondern  
aueh mi t  Unnas po lychromem Methy lenb lau  in gleieher Weise meta -  
ehromat iseh .  Dagegen gibt  sie mi t  3layers 3[ueiearmin nur eine schwaehe 

Prof. A,nders, Direktor des Pathologischen Institutes Buch. und Dr. Rosen- 
hzlgen, Direktor des Ludwig Hoffnmnn-Hospit~ds. danke ich fiir die [reundliche 
i~7berlassung des Materials des Falles you hypertrophiseher Neuritis und des FMles 
K. yon neuraler 3tuskelatrophie. Die iibrigen F~lle stammen aus der Sammlung 
yon Prof. Hallerverden und Prof. Bielschr 
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~X.bb. :!. l [5" | )cr t . rophischc N e u r i t i s .  L i t n g s s ( . h n i t t  nu~ d c m  ~[11::,'. b i ceps  b r m . h .  K r c s y l -  
v L d e t t .  Vcr'gr. l;~51lli~l. Qllt~l'gott'l)[fellor ) lusk t ) l l l ePv  i i l i t  IIlU~lI'l~l'~Jllla[ib(~lll'l" ~UbStilllZ jI/l 

Illt;~)l'Stitilllll. 3[t.t i l lctali .hl 'otnil t ist 'hlJ ~llb.~tnIIz. 

A b b .  3. } I y p e r t r o p h i s c h e  N e u r i l i s ,  Z u n g e n q l t e r s c h n t t t .  K r e s y l v i o l c t t .  V e r g r .  '2real.  A m  
Zurk'-, 'en~rund ~ ieh t  m a n  r e i c h l i c h e  v e r d i c k t e  N e r v e n ,  d i e  s i c h  m c t a c h r o n m I i s c h  a n f i i r b e n .  

I I i e r  h e b e n  s[t.h d i e  N e I . v e n  ( l u r c h  i h r e  d l m k l e  F~ i rbung  he l 'v , ) r .  

Anf~Lrbung. Sie zeigt sonlit das gleiche Verhalten wie die yon Schultz 
in der GefgfJwand besehriebene mueoide Substanz. Schultz nennt das 
Gewebe nach Bji~rlings Vorgang mucoides C~ewebe und entsprechend 
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seinem f~rberisehen Verhalten ehromotrop. Die Substanz im Nerven 
f5rbt sieh rfieht mit ~ethylviole t t  oder Kongorot. E~ erseheint, daher 
bereehtigt, aueh Bier von einer mucoiden Substanz zu spreehen. 

Dieser mueoide Stoff findet sieh in weehselnder Intensit~t in alien 
peripheren Nerven, sensiblen, motorisehen und vegetat.iven. In  den 
(list.Men Absehnitten ist (tie krs metaehromatisehe Anf~rbung 
vorhanden, wikhrend sic sieh proximM nut wenig findet. Es seheint 
also, als ob wir in der Peripherie die friseheren Ver/~nderungen und proxi- 
mal die /ilteren vor uns haben. 

A b b .  ~,. L;iltr M u ~ ' .  b iceps .  K r e s . ~ l v i ,  e t t  Ve]~zr. 9 rea l .  .\" verd i r  N e l v e n ,  
.u ~'i([Olllati}f~or N e r v .  

Withrend hier eine metaehromatische Substanz unzweifethaft naeh- 
gewiesen werden kann, gibt ca in dot Peripherie aueh vcrschiedene Nerven, 
besondera m~he den EndformM.ionen, in welehen die Intereelhflarsu bstanz 
nicht diese I~eaktion gibt. Sie ist hier ebenfMls vorhanden und drgngt 
die J~asern auseinander. Stat t  der 5'[etaehromasie zeigt sie jedoeh die 
fitrberisehen Eigensehaften des Bhttplasmas und muB ats eiweigreiehes 
Odem aufgefaf~t werden (es fgrbt sieh mit v. Gieso~z gelblieh his bn~un, 
mit Mallory hellblau). Stellenweise enths die eiweigreiehe l~'lfiasigkeit 
aueh zellige Bestandteile, wie Lymphoeyten  und losgel6ste mesenehymale 
Zellen usw. Ganz besonders seh6n sieht man das 0dem augerdem an 
den Muskelspindeln, die auf das ~[ehrfaehe ihres Volumens vergrSBert 
sind (Abb. 5--8). Die Abb. 7 zeigt das eiweiBreiehe 0dem bei der hyper- 
trophisehen Neuritis, Abb. 8 ein 0dem mit zelligen Bestandteilen bei 
neuraler Muskelatrophie. In  beiden Fgllen sind die Muskelfasern in den 
Spindeln atrophisch und die zugeh6rigen Nerven deutlieh verdiekt. 

V i r c I m w s  akrehiv .  B d .  g04.  2!} 
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:kl,b. 5. Lii~tgsschnitt, .~hlsl:. bi~:t~ps, l,~laM;iea-v. (:i~'a(nl.. Vergr.  9lit ml. 31siJ 6d.enu~.tgse 
~[uskelsl~indcl, liingsgt~troffen; ~,iJ i:*denlati;~se Ncrv(!n. 

Abb. 6. ~'[usc. st~rtorius. Elasti~'a-v. Gics~,n. Vergr .  90real. .]Is normale  5[uskel~)indel.  

Von t.)esonderer Bedeutung ffir das Auftreten des 0dems sind die hier 
zu beob{~ehtenden Oefiti3vergnderungen (Abb. 9--I1) .  Die Arterien der 
oberen nnd unteren Oliedmagen sind arteriosklerotiseh, z .B.  Intima- 
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Abb. 7. 1-][ypertt'ot,hisehe Neuritis. IIeidt.Tthtti~t-v. Gica,m. x,'clgr. 90real. Quersdmitt. 
Muse. trio. 3ls6. 5deln;tt6se 3[llskel~,ldnl~.cl rnit, 0.trophischt,n )Iuskelfuseru. 

:kbb. 8. Neur~lle M~lskelatrol)hie, 39jfihriger 3.[azm. Quers(:l~rtitt. 3Iusr biceps. ],~,lasti,-a- 
e. Gieson. Ver~r. 90m~tl. Bls6. i}llenmt6se ~f/tskelspindel. 

h y p e r p l a s i e ,  E l a s t i e a a u f s p l i t t e r u n g ,  K~dke in l~gecungen :  ~uch f inde r  s ich 

in  ih re r  W a n d  e ine  l e ich te  V e r m e h r u n g  de r  m u c o i d e n  Sub,s t~nz (8ch,  u, l t z ) .  

Ganz a n d e r s  d~gegen  s ind  die  V e r / t n d e r u n g e n  an  den  k le inen  Ar tev ien  

29* 
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.kbb.  9. Nolu ' ;do  Mn~kelat ; r~,phic ,  Plexl la  b r a c h . - ( ~ ] u c i ' s c h n i t t ,  t U i m a t o x . - l ' ; o s i n .  \ '~'r~r'. 
2'~.3nutl. .J  [:tst, v311i~ ~'ul'sch|r162 kh~,itw .,~_l'tol'Je lilts r ]~lt!Xl.13". JL' pOt'iX'a>C~ll/ll'{" 

J,, 'r3"thrt~c)'ten, ,6 kl~6t,chenf6rmivrr l~yml>h l , r  

..kbb. 10. Nt ;ura lo  3htskel~l ,  roph ie ,  ~-'Viusc. t ib i ld is -Quei . ,~r  I - [ i i m a f o x . - E o s i n .  V e r g r .  
400ma i .  F ~ s t  v611ig end, a rLe l ' i i t i s ch  ver , r162  k l e ine  A r t e r i e  m i t  t n f i l t r a t e n  in d e r  

V',r ~tIld. 
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und Arteriolen. Sie zeigen einen vSlligen Umbau ihrer Wand, mucoide 
Verquellung, Intimaproliferation bis zum v511igen VersehluB, EIastiea 
und Museula, ris sind s~llenweise vollstgndig versehwunden. Die Wand ist 
in ein loekeres Masehenwerk umgewandelt. In diesem finden sieh plasma- 
tisehe Substanzen, ttie zum Teil fibringhnliehe Fgrtmngen geben. Dies 
gilt hauptsgehlieh ftir die frischeren St.adien des Prozesses, ngmlieh die 
Gebiete, wo ein 13dem vorhanden ist. Wo dagegen eine stgrkere Binde- 
gewebswueherung bereits eingetreten ist, 'gndert sieh auch das J3ild der 

AIIh.  11. Nr ?,l ' ltskel;Ltroldlie, "Plexus t~ra,:h.-L/i.nlg~ss[.h:nilt. 3Inllory. Verl.fr. 14l tmtl .  
:~llf d.(!Ill 8 t 'hr l i tg  m e h r f a c h  g e t r o f f e n e  k l e ino  A r t m ' i c  l td t  k u g e l i g e r  A n f t r e i b u n t r  d e r  "~\'m~(t 
a n  e i n e r  Stc l le .  l l i  t i e r  ~Vnnd I)ei ,llnllor!l r o t e  S u b s t a n z e n .  ] n  d e r  Ulllgel)ll l t~ LyIlilJlll,- 

c y t c n i l z f i t t r a t e .  11" Ult lwatn(l lul lg d e e  ~,Vn.nd ill ei~'z w n b i g e s  M a s c h e n w e r k .  

Gefii,13e: es entwiekeln sieh jetzt in der Gefggwand kollagene Fasern, 
so (lab die ga.nze Wand d~durch ersetzt wird. 

Diese Vergndenmgen sind meist nut  auf einen kleinen Absehnitt 
besehrgnkt und zeigen ein ganz 'ahnliehes Bild, wie (lit yon Schiin~ann 
bei maligner Nephrosklerose besehriebene GefitI3erkrankamg. Die gleiehen 
Behmde, wie sie hier bei der hypertrophisehen Neuritis besehrieben 
wurden, finden sieh aueh bei der nem'alen Muskelatrophie. Ein Bild 
any dem Plexus braehialis tines solchen Falles zeigt eine endarteriitiseh 
versehlossene Arterie. In  ihrer Wand finden sieh Lymphoeyten und Ery- 
throeyten, die abet noch mehr in die Umgebung ausgestreut sind und 
neben dem Gefiig ein kn6tehenf6rmiges Infil trat  darstellen. Dieses Bild 
erilmert an die Periarteriitis nodosa. In ganz ghnlicher Weise ist (tie 
Wand der kleinen Venen vergndert, sie ist verdiekt und bietet einen 
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vollkommenen Unlbtu~ ihrer Sehiehten dar. Mitunter ist die Intima 
kn6tehenf6rmig verdickt oder in ihrem ganzen Umfang gewuehert, 
wobei die ~ibrigen Wandsehiehten vordiinnt erseheinen. 

Die Gef~Bverandet'ungen bedingen eine erhfhte Durehl/issigkeit der 
GefttBwand (Dysorie, ~chiirmann), so dab plasmatisehe und zellige Be- 
standteile des Blutes in erh6htem MaBe austreten. Infolgedcssen kommt 
es nicht nut zu eine,' serSsen Durchtr/hlkung der GefaBwand selbst, 
sondern t~ueh ihrer Umgebung und so des ganzen Nerven, so dab dieser 
6demat6s und aufgetrieben erseheint (ser6se Entziindung, dt6ssle). 

.Kbb. 12. I f y p t . ' r t r o p h i s t ' h c  ~N'euritis,  I I e r z n m s k e l .  I~.resy]violet . t .  V e r g r .  91mlal .  .\" .kuf  
dora Q u e r s c h n i t t  kl}.Otr o r schch tcnd t~  v e r r  ~ o i ' v e l l  llli[ still'k(,l" YCI 1~Hd|llUIlg 

( ter  ,S'chu,anlL~chen K e r n e .  G Geffil]. 

Daraus geht sehon hervor, dab ~iberall, wo sieh die V'erttndenmgen ,~n 
~Nerven finden, aueh die GefSfte erkrankt sin& In welchen Organen 
auch immer man den Nerven erkrankt findet, best/itigt sieh dieser Zu- 
sammenhang, wi~hrend auBerhalb der Nerven die Gef/~[te nieht ver~tndert 
sind, mit AusnMmle dec Stellen, wo sie in engem Zusammenh~ng mit 
Nerven stehen, z. B. Plexus braehiMis. Als Beispiel ffir die Erkrankung 
der vegetativen Nerven sei ein ]3ild (Abb. 12) yore Herzmuskel der 
hypertrophisehen Neuritis gebraeht, in we[ehem ein aufgequollener Nerv 
in unmittelbarer Xaehbarsehaft eines GefttBes liegt, der eine meta- 
ehromatisehe Anf~rbung mit Vermehrung der Schwannsehen Zellen und 
der Zellen des Endo- und Perineuriums zeigt, so dab das Ganze ~uf dem 
Quersehnitt den Eindruek eines Kn6tchens erweekt. Ganz eigenartig 
ist das Bild der ~*ebenniere (Abb. 13), wo die Quersehnitte tier verdiekten 
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Nerven im ~[t~rk wie kleine Tumoren erseheinen. Auch in der Umgebung 
sind z,thlreiehe verdiekte Nervenbtmdel zu sehen, wobei die Kapsel  der 
iN*ebennievc yon einer phtsm,'~tisehen :Fliissigkeit durchtrgnkt ist. Auger- 
dem linden sieh die sehon besproohenen Gefitl]vergnderungen. AlIe diese 
Nerven sind metaehromatiseh angefgrbt, im fibrigen sind wesentliche 
Befundc an der Nebennim'e niebt zu erheben. 

Die bisherige Betn~chtung hat ergeben, dab in dent verdiekten ,Nerven 
regelmgI~ig Gefgl3vergnderungen der geschilderten Ar~ anzutreffen sind, 

.kbb. 13. I [ylmt ' t  l'ol,hi.-.'~'he N e u r i t i s .  ~','|~t.lltlh~it'. ~ll~tll,,r,i. %'el'gr. l,Sm;,.l. .\" v e l ' d i c k t e  
Nr (~J l~r 0r162 

fe,'ner ein ~)dem und zugrunde gehende Ne,'venf~t'sern. Dieses (:)dem be- 
steht rlach seinem fgrberischen Verhalten in seinen frischen Stadien ~uls 
,~us einer eiweil]reichen Fliissigkeit mit zelligen Bestandteilcn, wghrend 
in den spgteren St~(lien der Erkrankung diese Yliissigkeit. reiehlieh 
sehleimal'tige Bestandteile enthglt. Oleichzeitig findet sich eine Wuehe- 
rung tier Sch~l'~,.nT~sellen Kerne und Kernc des Peri- und Endoneuriums 
mit allmghlicher Zunahme vorwiegend kollagener 1~'asern, die sieh konzen- 
triseh um die Nervenfaserbfindel sehiehten. Im  {ibrigen besteht das 1-~ild 
der peripheren ~Nerven in einem Zerf~ll der Markseheiden o}}nc Zeiehen 
eines gettt~bbaus. Die Achsenzylinder bleiben zungehst erhaiten, dann 
zeigen sic h aber &uch an ihnen De- und gegenerationserseheinungen. 
An Stellen, wo sehon ein st'&rkererAbbau dee Markseheiden st~tttgefunden 
hat, ist {tas (}dem mit Kresylviolett diffus metaehromatiseh angefarbt. 
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In  solehen Gebicten findet man  aueh gelegentlich groBe Gitterzellen 
(Abb. l~t, 15) mit  weiten Kammern ,  deren :Plasma die gleiche meta-  
chromatische Anfgrbung zeigt wie die Substanz,  in der sic schwimmen.  
Es ist bemerkenswcrt,  dal3 dort,  wo noch keine metachromat isehe  Reak-  
t ion nachweisb,~r ist, mi tunter  solche Gitterzellen vorkommen,  deren 
:Plasma sieh im Gegensatz zu ihrer Umgebung bereits met,~chromatisch 
anfgrbt.  Es sind dies Zellen mit  kleinem runden Kern,  am meis ten  dem 
Kern der Ly m phoey t en  oder Plasm,~zellen ghnlieh, abet  mit  viel kleineren 

Abb.  11. Frio, h'i. 'ich q- l m u r a l c  -Muskela t r l , l )h ic ,  L / i n g s s e h n i t t .  .'N'ervlls r a d i t d i s .  ],Tresyl- 
viol,. ' l[.  V('l 'gl'. 901ttaI. {;tmrs[~.ht.  I111 Cl'Wttite.l'Iell l~el,illt~ltl,ah,n tylll l~hi ' i l l l l lI  P [ i l l de l l  sic]l  

r c h ' h l h : h  lllllCOi~te l ( . 6 r n c h c n z e l h m .  . \ f .  N e r v o l l f a s e r l l .  .~.ll~schnil~ a. A b b .  15.  

Hohh'/i, umen als (lie gro[3en Gitterzellen. Wghrend man (liese eigen- 
artigen Gitterzellen nut  an best.immten Stellen antrifft., fimlet m a n  fiber- 
all in den Nerven Mastzellen, in vermehr ter  ZahI und verschiedencr  
GrSBe. Auffiillig ist aueh die Zunahme der Reichschen ~-Ovamda ,  be- 
sonders in den (~bieten,  die sich dutch starkc Ansamnlhmg mucoider  
Substanzen auszeichnen. Sehr deutlich kann  nlan (lie Mastzellen in 
Prgpara ten  yon tier Zunge sehen, wo sie sieh bei Kresylviolettf '&rbung 
rot-violett anfgrben, t I ier  sieht man aueh nebeneinander (tie versehie-  
dcnen Nuaneen der sieh metaehromatiseh anfgrbenden Subst~nzen.  In  
den Driisenepithelien fgrbt  sieh der Schleim dunkelrot-violett ,  i n  den 
Ausfiihi~ngsggngen, wo er verdiinnt ist, gibt esl[}berggnge bis zum hellen 
t~ot, wa.s ganz offenbar mit  der Konzentra t ion des Sehleims zusarnmen-  
hgngt. Daraus lgl]t sieh sehliel~en, dal] aueh die metaehromat i sehe  
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Anfgrbung der Nerven von dem GehMt an  mucinar t igen  Bestandt.eilen 
~bhgngt 1. 

l m  Gehirn und  g i i ckenmark  w~ren keine entsprechenden Befunde 
zu erheben.  

[7ber das Auft re ten metachromatiseher  oder mucinar t iger  Best.and- 
teile im Nervensys tem ist frtiher schon berichtet  worden. Unna  ha t  1884 
fiber mueinart ige Bestandtei le der Ncurofibrome und des ZentrMnerven-  
systems eine Arbeit  ver6ffentlieht.  Er  land bei Neurofibromen eigcnartig 
geformte .~[astzellen, doppelt  so gro[l wie die gew6hnlichen, die dutch 

Abh.  1.5. l.)a.',sclbe IOriiparat  wie  Abl}. 1.1. Vergr .  "22.;real. mKz .  mlu:{dde  l , :S rnchenze l l en .  
cA'. l( .erne lies N e r v e n b i t l d e g e w c b e s .  

Mitfiirlmng eines runden  grotlen Hofes charM;terisiert war, in dessen Zen- 
t, rum die eigentliche, yon jeher bekannte  Mastzelle, bestehend aus einem 
blauen Kern  und einem Hof tier ,'oter K6rner  lag. Er  nann te  sic ,~[astzelle 
mit  t I i i l lplat te  und hielt sie ffir eine ,,gemiS, stete" Zelle, ffir eine hyper- 
trophische Ma.stzelle. Ausgehcnd v o n  diesen Befunden untersuc, hte Unna 
das Riiekenm~rk, nm festzustellen, ob der erh6hte Oehalt  der Nem'o- 

1 Aus einer kiirzlieh in Virehows Arch. ~I03, 293 yon B. Sylven. ersehienenen 
Arbeit tiber S,:,h]ehnfgrbung geht hervor, dab S. die metaehronlatische IReaktion 
auf den Gehalt der mesodermalcn Zcllen und Oewebe an Esterm:hwefelshuren zurfick- 
ftihrt oder auf die aufgelfsten Cranula der 5Iastzellen. Da[~ das letztere bier nicht der 
Fall ist, beweisen die rcichlieh vorhandenen und gut gefgrbten Mastzellen. Die bei 
unseren ]?gllen vorliegende metachrom~tische Subst{mz ist wohl sieher auch durch 
das Vorh~mdensein yon Esterschwefetsgure bedingt, aber da eine chemisehe Diffe- 
i.enzierung im EinzelfMle nicht immer m6glich ist, scheint es bereehtigt, gegenuber 
dem Mucin dcr Schleimdriisen. von dem sieh diese Substanz unterseheidet, aueh 
weiterhin unverbindlieh yon einer mucoiden Substanz zu sprechen. 
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fibrome an ~I~stzellen auf einem erh6hten Gehalt  des Xervengewebes an 
5'[uein beruhe. Er  land dann  such im l~iickenm~rk bei der Unter-  
suehung mit  seinem polyehromen ~e thy lenb lau  metaehroma.tisehe 
8ubstanzen, die er als mueinartige Substanzen ansah. Reich ha.t sich 
eingehender mit  diesem Neuronmein Unna.s auseimmdergesetzt  u n d  ist 
auf Grund seiner chemisehen und histologisehen Untersuehungen zu  dem 
SehluB gekommen, dab die metaehromatisehe F/irbung der Subst.anzen, 
die Unna im Rfickenmark nachwies (seine Befunde hat  Reich bestgt igen 
kSnnen) au[ dem Gehalt  der Markscheiden an Protagon beruht.  

Neuer(lings besehrieb .Feyrter eine progressive 5[arkseheidcnf;4r}mng 
mit  wSBriger ThioninlSsung, bei welcher sich diese metachromat i sch  rot 
anfSrben; er n immt an, &,[3 diese ~FRrl)ung dutch den Gehalt  der N~erven- 
substanz an Glykolipoiden (Cerebrosiden) zustande kommt.  Er  sehreiht  
aber gleiehzeitig: ,,Ira iibrigen ist das Thionin such naeh dem Verf~hren 
Vm'f. angewandt,  ein Schleimfgrt)emit.tel, man  kann  sogar sagen, im er- 
h6hten MaBe, insofern, sis (las hierbei auftretende R,)Ia ungew6hnlich 
leuchtend und krSftig entgegentt'itt.. Doeh s t immt das Fiirbeergel)nis 
wede,' mit dem Wil'kungsbereieh des 3[ucier noeh mit dem B,'.xtschen 
Carmin iiberein, deekt also neue Unterschiede auf." 

Wit hal)en an unsei'en l~'Mlen versueht,  die metaehromat i sche  Sub- 
stanz, soweit es an dem in 10%igen ]?ormalin fixierten 3'[ateriM noch 
m6glieh war, welter zu analvsieren ~vozu sich (lie Zun~e besonders eignete 
Wenn es sich in unseren ]"iillen um Protagon handelte, mul.~te sich beim 
Eru'Srmen auf 450 in 85%igen Alkohol (lie Substanz 15sen lassen, (lies 
t.rifft abet nicht zu. Denn nach tier Behandhmg mit erw,:irmten Alkohol 
sind zwar die 7~-Granula Reichs v611ig versehwunden, abet  (lie meta- 
ehromatische Substal~ erseheint genau in der gleiehen lgeise, wie im 
unbehandelten Sehnitt.. Behandel t  man  den Schnit t  vor der KE'esyl- 
violettfgrbung mit alkalisiertem 70% Alkohol im Brutsehrank fiir~einige 
Stunden, no t)leiben Nerven und Schleimdriisen v6ilig fi~rblos, wiihrend 
sich (lie Kerne und Musl,:eIfasern noeh anfgrben. Aueh die Mastzellen 
erseheinen noeh in blal~rot-violetter Farbe.  Mit sara'era 70% Alkohol 
(Essigsgure) fgrben sieh naeh Erw/irmen hauptsgehlieh die metaehcomat i -  
sehen Substanzen der Nervenfasern und die Sehleimdriisen. wghrend  das 
tibrige Gewebe die Farlx~ nut  sehwaeh annimmt,  welehe bei der Differen- 
zierung raseh versehwindet. Die metaehromatisehe Substanz verhgl t  
sieh also gegeniiber Sgure und Alkali genau so wie die w_m Schu.ltz be- 
sehriebene mueoide Substanz.  

Wendet  mat). (lie J~'ey,'ter-F:arbung auf die Sehnitte der Zunge unseres 
]~'alles an, so erseheinen im Verlauf der Fgrbung  vor allen anderen  .Be- 
standteilen, leuchtend rot (lie Sehleimdriisen. ]3aid danaeh f/J, rben sieh 
such (tie Mastzellen. Ers t  viel spgter fgrben sieh (tie noeh erha~ltenen 
Markseheiden und das Plasma der Schwannsehen Zellen, sowie dss  End()- 
neur ium. .Die  sonst mit Kresylviolett. metachromatisehen,  sehleimart igen 
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Bestand~eile nehmen bei dieser FL, rbung keinc metachromatisehe Farbe 
an. Daraus geht also hervor, dab es sigh nicht um Mucin h~ndelt, sondern 
um eine schleims Substanz. Die Methode eignet sich zu eincr 
weiteren Differenzienmg, als es die gewLhnlichen Schleimf~rbungen zu- 
l~SSell. 

Wir haben bier also ein Bild voruns ,  des Ms schleimige Entartung 
des Bindegewebes bek~umt ist. WiewGit (lie besonderen Verlliiltnisse 
des gewebliGhen ]Baus der NGrven fiir die Bildung sehleimartiger Sub- 
stanzen eine 13edeutung haben, soil im folgenden untersucht weMen. 

Auf die Frage, wig die Entstchung dieser schleimartigen Substanzen 
zu deuten ist, geben neuere Untersuclmnge.n yon Letterer einen Hinweis. 
Yiir die schlGimige Entartung nimmt Letterer an, d~g (lie embryonale 
sehleimig gallertige Grundsul)stanz im Gewebe in nieht darstellbarer 
Form erhaltcn bleibt, welehe dutch eine J~'liissigkeitsvermehrung wieder in 
Erseheimulg treten kann. Es handelt sigh demnaeh nieht um eine Neu- 
bihhmg, sondern ein Neuhervortreten der Sehleimsubstanzen, was Letterer 
in Analogie zm' fettigen Degeneration als Schleimphanerose bezeiehnet. 

1)iesG ]']rgebnisse stimnlen durehaus mit unseren B~fumlen /it)erein, 
dcnn nach unsGrer Vorstellung ist die i>~eihenfolge der Veriindcrungen 
dCF ~l<el'vell SO allfzIlfl%ssell, (.lalJ ZlleFSl2 Gin (,)(telll auftritt mid dann erst 
spit.for nlucoide Sul)stanzon, wic dies dec Schleimphanerose yon Letterer 
entspricht. Erst dai'~n sehlieBt sieh (lie iiberrasehend stat'ke Vermehrung 
des ]}in(tegewGbe, s an. --~hnlich scheint (,s beim 5[yx6,<lem zu liegen, 
doeh gibt es bier iloe}i verscliiedcne Auffassungen iil)2r (lie Ent.stehung 
der sehleimartigen S/ibstanzen. Ob diGse an Ort urld Stelle entstGhen, 
oder yon augen herangebi'aeht weMen, ist. noeti nieht geklTtrt. Letterer 
selireibt (lazu: ,,Beides w/s denkbar, besonders wenn ma.n beachtet. 
(.tel3 naeh den Untersuchungen iiber die golle der (;hromotropen Sub- 
stanz:~'n (Schultz, Ssololt~ew) diese chromotropen glykoproteiden Sul)- 
stanzen als Bildungsnlaterial fiir die Fasern des Bindegewebes angGsehen 
werden kLnuen, gel der Arteriosklerose haben wir gesehen, daft dieses 
ehromotrope .%[atGi'ial an Oct und Stelle entsteht und eine autoehthnne 
Entstehung w/ire denkbar, besonders deshalb, well eben diese Gewebe 
schon physiologische Beziehungen zu solchen mucin6sen Substanzen 
haben. In diesem Zusammenhang ist ein ]3ehmd yon ,b'ch2dt: yon Bed(m- 
tung. Er fend bei einem Fall yon kongcnitalGm Mvx6dem neben Ver- 
/mderungen in der Muskulatur, die hier nieht interessieren, starke Sehleim- 
ansammlungen in der Nervenseheide, (tie Markseheiden sell)st waren auf 
gr6Bere und kleinere Strecken oft zugrunde gcgangen, und zwischen 
ihnen hatten sich erhebliche 5lessen von Schleim gesa.mmelt. Nun 
geben (lie Markseheiden sehon normMerweise, wie Schultz und frfiher 
einmal /Tnnx~ feststellten, eine so sehLne Metaehromasie. dal3 diese FDh'- 
bung ohne weiteres als spezifisehe Narkscheidendarstellung angewandt 
werden k6nnte. Man darf daraus sehlieBen, dal3 mueinartige Produkte 
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am Aufbau der Markscheide beteiligt sind, welche ffir die Fgrbung zu- 
ngchst maskiert nach dcr Behandlung mit Alkohol dem Kresylviolett in 
Form metaehromatischer Rotfgrbung zug'anglich werden." 

Es w/~rc also m6glich, dag ein Tell der schleimartigen Substanzen 
such aus den Markscheiden stammt. Dafiir spricht schon, daft ~este  
untergegangener M:arkscheiden mit Kresylviolett eine metachromatische 
Anf/trbung gebcn, die vorher niemals vorhanden ist und noch viel me hr  die 
Ergcbnisse der vorher beschriebenen 3l~rkscheidenmethode yon Feyrter. 
Auch die Untersuchungen yon Reich k6nnen in diesem Sinne aufgefal3t 
wcrden. Er schrieb die metachromatisehe Fgrbung dem Protagon zu, 
(laser ftir einen chemisch wohl umschriebenen Stoff hielt. Dies aber  hat 
ibm die spii, tere Forsehung nieht best/itigt, da es sieh heransgestellt hat, 
dab das Protagon kcine chcmiseh einheitliehe Substanz ist, sondern ein 
Cemiseh yon verschiedenon Lipoiden in Verbindung nlit Galaktose dar- 
stellt, wie das sehon Doinilcow betont hat. J3is heute ist diese Gruppe der 
Marksubstanzen noch ziemlieh unerforseht, sic wird yon Ma~i.slris unter 
den Phosphocerebrosidcn aufgefiihrt, wobei er betont., dab die Verbin- 
dungon yon Phosphathlen und Cerebvosiden innige Oemische und keines- 
wegs ehernische Verbindungen darstellen. ,, [n Vereinigung mit an Zueker 
gcbundener Sehwefelsgure bauen diese Stoffe die Phospho-Sulfo-Cere- 
b,'oside auf, deren wiehti~/ster Vertreter das Protagonis t  (3[agistri.s).' 
Die 8ti'uktur dieser Stoffe ist noeh vSllig unbokannt, da sic abet  an 
Zueker gebunden sind, wgre es theoretisch vorstellbar, (lab bei dem 
Abbau din'oh I-[ydrolyse dieser Substanzen ein Glykoproteid entsteht, 
oder/iborha.upt yon w)rnherein im Protagon vorhanden ist, und bier fiir 
die mit besonderen Mitteln darstellbare 3[etachromasie der narmalen 
3Iarkseheide verantwortlieh ist. Diese Fragen wird uns aber erst die 
weitere ehenlisehe Erforschung der 3Iarksubstanzen beantworten k6nnen. 
Von den Abbauprodukten dec 3larkscheide sind bisher nut (lie Fettstoffe 
genfgend bekamlt. Man hat zwar das Vorkommen eiweig- und sehleim- 
artiger Substanzen besehrieben, abet ohne dal3 diese bisher gut chm'ak- 
terisiert sind. Bei solcheu F/tllen wie den unseren ist yon allen Unter- 
suehern das Erseheinen eines deutliehen Fettabbaus vermil}t worden. Man 
hat einen solehen zwar angenommen, abet das Fehlen eines deutlichen 
Fettauftretens dureh alas langsame Fortschreiten des Prozesses zu er- 
kl/tren gesueht. In unseren Fglten finden wir an St.ellen, wo ein deutlicher 
Mark~bbau stal~tfindet, eine hoehgradige Metaehromasie und met.a- 
ehromatisehe Anfgrbtmg der noeh vorhandenen Markseheidenreste, so 
dal3 also der hier vorliegende Abbau dm'eh des Auftreten mueoider 
Substanzen gekennzeiehnet ist.. Daher scheint es bei dem Fehlen eines 
nachweisbaren Fett- oder sonstigen Abbaus wohl bereehtigt, hier yon 
einer mucoiden Degeneratio~t zu sprechen. 

Net>en diesen beiden )[Sglichkeiten der Sehleimprodukt.ion aus dem 
Bindegewebe und den Marlcseheiden mug sehliel31ieh noeh an die M6g- 
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lichkett einer Schleimbildung aus den Mastzellen gedacht werden, um so 
mehr, als diese regelmiigig bedeutend an Zahl vermehrt  sind, mit  der 
Neigung zur Bildung progressiver Formen. ~}[hnliches hat Unna bei Neuro- 
fibromen beschrieben und hat ihre erh6hte Zahl mit  dem vermehrten 
MueingehMt dieser Tumoren in Verbindung gebracht. Gegen diese 
Funktion spricht einmal, dab man nirgends l~tberggnge zwischen Mast- 
zellen m~d den mucoiden K6rnehenzellen linden kann. Ferner ist es un- 
wahrseheinlich, da dies eine 3[ehrleistung der Zellen voraussetzen witrde. 
Jedenfalls lgl3t sieh dariiber vorlgufig nichts Bestimmtes auss~gen. {;Tber 
die Bedeutung der ~[astzellen im norm~len Gewebe bestehen versehiedene 
Auffassungen: Naeh Schumacher enthalten die Granula Lipoid-EiweilL 
verbindmlgen und spalten Sauerstoff im aktiven Zustand ab. Naeh 
Sta.emmler besitzen sie die Fghigkeit der Sekretion, ca sind gewissermaBen 
einzellige driisige Organ% (lie das zur Bildung dot interfibrill/tren Kitt- 
snbst, anzen nStige M~teria] (Mnein) liefe,'n. 

Abet naeh (let' ganzen Saehlage mu 6 man eher den mueoiden K6rnehen- 
zellen eine Abritumtgtigkeit zusehreiben, wobei es unentsehieden bleibt, 
ob sic aus Schwnnnschen oder mesodermalen Zellen oder aus den beiden 
abzuleiten sind. 

18(.1t2 h~t Laru/haT~s bei (let' Untersuehung peripherer Nerven yon 
3[ensehen und Affen mit Caehexia s trumipriva grebe mehrkammrige 
Zellen na.ehgewiesen, die er Bl~senzellen nannte, und (tie sein Schiller 
Kopp bei }{unden, denen die Sehilddriise extirpiert  war, ngher unter- 
suehte. .Langha.~z.s na.hm an, dab sic teilweise 3{ueink6rner enthielten, 
die sich mit H~m~at.oxylin anfgrbten. Allein bei den da ma Is gebriiuchliehen 
Met.health war eine genauere Differenzie:'ung <let' Zeilen nc,eh ni<;ht m6g- 
lich. Aus den Abbihtmgen und der Besehreibung der Xerven geht abm" 
hervor, (I~B (tie Ver/tnderungen denen unserer Falle weitgehend gleiehen. 
Diese Blasenzellen stellen offenbar ganz die gleiehen Elemente dar, wie 
(lib mueoiden KSrnehenzellen. Langh~zns leitete (lie Zellen yore Nerven- 
bindegewebe ah. Es f~mden sieh ~meh Gefggvergnderungen (Gefgl.L 
wandverdiekungen, Einlagerung einer homogenen Substanz in (lie Wand), 
eine Erweiterung der Lymphspal ten des Perinenriums, die auf ein 0dem 
hindeutet, und ebenfalls eine Erwei tenmg ties Lymphramnes  der konzen- 
triseh faserigen Seheide der ,,3Iuskelknospen", gemeint And wohl die 
3'Iuskelspindeln. 

Aus dem Vorkommen der gleiehen Vergnderungen. der mueoiden 
Degeneration der Nerven bei Nyx6dem, das Lan.qha~v.r und Sch'ultz be- 
sehrieben haben, k6nnte man sehliegen, dab ffir ihr Zustandekommen 
(tie Sehilddrfise eine Rolle spielt,. Nun ist bei keinem unserer ]?/~lle eine 
Sehilddriiseninsldfizienz vermut.et oder naehgewiesen worden. Bei 
2F'a.llen, der hyt)ertrophisehen Neuritis urtd einer neuralen ~[uskel- 
atrophie wurde aueh die Sehilddriise histologiseh untersueht;  bei 
(ler hypertrophisehen NeurRis waren keine sieheren pathologisehen 
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Vergnderungen zu erhebcn, wghrcnd bei der neuralen Muskelatrophie 
eine grol~e Strum~ colloides microfollicularis vorlag. 

Langha~s glaubte zungchst, dab diese Blasenzellen fiir .Slyx6dem 
charakteristisch seicn, eine Auffassung, die er spgter nicht mehr aufreeht- 
erhielt. Sie kommen auch sicher bei ganz verschiedenen Prozessen vor. 

Es erscheint auch mSglich, diese Zellen yon den Schwann.schen Zcllen 
abzuleiten. Der Gedanke, da[] sie aus diesen entstehen, hgtte manches fiir 
sich, wenn man annimmt, dag (lie n-Granula Reichs im Stoffwechsel der 
5farkscheide eine I~olle spielen. Ubrigens hat Reich den protagom~rtigen 
Stoff bei verschiedenen Degenerationsprozessen im peripheren Nervcn 
nachgewiesen. Die ~-Granuh~ stehen zu dem Protagon in Beziehung, wie 
Reich gezeigt hat, welches sieh aueh mit Kresylviolett met.aehroma- 
tiseh anfgrbt, so dab man beim Vorkommen yon protagont~rtigen Sub- 
stanzen und Sehleim, diese beiden im Kresylviolettprgparat. nieht ohne 
weiteres unterseheiden kann. Sic lassen sieh abet dureh ihr versehiedenes 
Verhalten naeh Behandlung mit erwSrmten AIkohol unterseheiden. 
Werden (tie Sehnitte in 84%igem Alkohol auf 450 erwgrmt, so zeigen (lie 
Substanzen ihr versehiedencs Verhalten. I-land(It es sieh um Protagon, 
so f'/irl)t es sieh naeh Allmholbehandlung nieht mehr mit Kresyiviolett, 
handelt es sieh um sehleimartige 8ubstanzen, so f/ii't)en sic sieh naeh 
Alkoholbeha.ii(lhmg genau wie im unbehandelten Sehnitt. 8ind beide 
Substanzen nebeneinander vorhanden, versehwin(let infolgedessen naeh 
(let" Alkoholbehandhmg nur das Protagon. ~,gie friiher auseinandergesetzt. 
wurdc, ist (las Protagon abet g~r kein einheitlieher ehemiseher Stoff, 
sondern es ist nieht ausgeschlossen, dab aus dem Protagon sieh mueoide 
Sttbstanzen bilden ki.innen. 

Die hier besehrietmnen Vergnderungen, die man als mueoide Degenera- 
tion bezeiehnen darf, haben wir niehg nut bei der hypertrophisehen Neuri- 
tis, und dent angefiihrten :Fall yon neuraler ~[uskelatrophie gerund(n, 
sondern aueh in drei weiteren FS.llen yon neuraler 3[uskelagrophie, 
bei einer subakuten Polyneuritis unkia.ren Ursprungs, ferner bei ei~ter 
I I'erdn.ig-Ho//ma.~nsehen 3iuskeIatrophie, sowie iu den peripheren 

N e r v e n  yon 4 FiLllen allgemeiner Neurofibromatose. [nsgesamg also 
11 ]~'511e, bei denen die peripheren Nerven erkrank-t, waren. In  allen 
diesen 11 Je"glleu fanden sieh immer die besehriebenen Gefg{3ver'iinde- 
rung(n, die mueoide Degeneration der Nerven und (lie im Verlauf 
des Prozesses zunehmende Vermehrung des Bindegewebes. Unter  der 
neuralen Muskelatrophie fanden sieh zwei Beobaehtungen, bei welehen 
aul~erdem (in zur Friedreichsehen Krankheit gehSriger Prozel3 vorlag. 
Der eine davon ist eine Briiekenatrophie: der and(re ist eine bereit.~ arts 
(let" Literatur bekannte Beobaehtnng yon Bielacho~csk,t mit dem Tit(l: 
,,Zur Kenntnis des Friedreich-Komplexes." Die Pr'gparate dieses :Falles 
konnte ieh bier im Institut eingehend studieren. Bielschowsk!l hat selbst 
die metaehromatisehe Anfgrbung der Nerven als ,,hyaline 3[etamorphose" 
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ausdriicklich auf dem Prgpar~t  vermerkt,  ohne jedoeh in seiner Ver- 
5ffentliehung darauf  zurtiekzukommen. Er  betont  aber die Besonderheit  
des Degenerationsl)rozesses, denn er sagt in seiner Arbeit :  , ,Jedenfalls 
handelt  es sieh um eine diskontinuierliehe Neuritis mit  erheblieher Ver- 

) "  ,~i mehrung des endo- und perineuralen Bmdegewebes, die mit  dem Bilde 
der Wallersehen Degeneration niehts gemein hat ."  Ebenso wie BieI- 
schowslcy haben andere, welche ithnliehe Krankheitsprozesse untersuch- 
ten, manche dieser Vergndernngen gesehen und zum Teil Imschrieben, 
ohne sic aber riehtig deuten zu k6nnen. Harris und Newcomb sagen 
bei der Beschreibung eines Failes yon hypertrophiseher  Neuri t is :  "Mixed 
with the amphophile substance there is a little mucinoid m~t.ter at  the 
peripherie of t, he nerv and mucb between the nerv fibres. There is also 
present a considerable amount  of fluid coagulated by the fixative wieh 
scarcely stains. Thus endoneurium is given an. appearence similar to the 
subcutaneotls tissues in myxoedema."  Diddle und Stephans erwghnen 
bei der gleiehen KrankheiL dab das Perincurium mvxom,~t6s sei und 
meinen offenbar dasselbe. Ebenso spreehen Bailey und Hermann bei der 
Beschreibung yon peripheren Tumoren bei der Nem'ofibromatose davon, 
da3 die ) 'asern durch eine zwisehengelagerte 8ubstanz ausein;mder- 
gedrfi.ngt w~ren, (lie sich mit, ~'[ueier fgrbt,; besoudere SeblSsse 
ziehen sie daraus nicht. 

]';ine Abbihhmg, (lie das gleiche _Bild zeigt, wie bei unseren J~iillen, 
findet sich in Doinikows Arbeit iiber die H_istopathologie u,M I-[istologie 
(let i~eripheren Nerven. Er  bi[det einen Nerven bei t~eisneuritis des 
Huhns  al) mit einer metaehronm.tisch roten Substanz, (lie er Ms geronnene 
Lymphe deutet.  Es ist (lies zweifellos derselbe Befund, wie bei unseren 
F/tllen. da es auch im iibrigen an den Nerveu zu ganz hhnliehen Ersehei- 
mmgen kommt.  Aueh Spielmeyer sprieht yon dem Auft.reten meta- 
ehromatiseher Substanzen irrt peripheren Nerven. Er  geht. dabei aus vol'l 
den eigentiimliehen Produk%en, die man in der M~rksubst.:tnz des Zentral- 
nervensystems gelegent.lieh fin(let. Er  s a g t  ,,Die wolkigen und bMlen- 
~rtigen karmoisinrot gefii, rbten Ma.ssen haben gewif~ irgend et, was mit, de.r 
ver/inderten Marksubstanz zu tun - -  genau fibrigens wie im erkrankten 
peripherisehen Nerven, wo sin in massenhafter  Weise als Klumpen oder 
wolkige Massen aueh in den ~Scl~ ~ a~nsehen Seheiden vorkommen k6nnen. 
Sie sehen dann ga.nz anders aus, als die yon Reich in ihrer Gestalt  genau 
bes(,hriebel~en ~-Granula (aueh das M:velin selbst, erseheint oft, wenn es 
bei der Alkoholfixierung ins Gewe ~e trit* lli}.d nieht extrahier t  wird, 
bei Anwendung der ~olmdmblaufarbun_ in k~rmoisinroten Tone, es 
sind die oft. so stSrenden, frei liegenden Kugeln, Ballen und Sterne)." 

Die yon Spielmeyer erwghntert metachromat isehen Stoffe in der 
M~rksubstanz des Zentralnerven~ystems geben ebenfalls (:lie Farb- 
reaktion der Stoffe, die wir im peripheren Nerven gesehen h~ben. Wenn 
diese Subst, anzen in den Oligodendrogliazellen auftreten, h~ben wit (ta~s 
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Bild der mucoiden Degeneration der Oligodendroglia vor uns, das Gryn/elt 
beschrieben hat. I)ieser besonders yon SchalOmbrand und Bailey unter- 
suehte und best~ttigte Befund ist der Ausdruek einer Zellt/~tigkeit im 
Rahmen eines pathologisehen Prozesses. Wenn (lie Zellen zu~m'unde 
gehen und die Substanz frei zwischen den Markfasern liegt, entstehen 
jene eigentfimlichcn traubcnartigen Sehollen (und wenn sie herausgel6sl: 
sind entsprechemle Gewebslficken), die als B~scainosche Sehollen be- 
zeichnet werden. Es ist ein noch nieht geschlichteter Streit., ~b die Sub- 
stanzen, denen freilieh nicht die Bedeutung als Kennzeiehen eines patho- 
hNischen Prozcsses zukommen, (lie ihnen B.wsca.ino zusehricb, als t~unst- 
produkte, d .h .  nach dem Tode auftretendc Gebilde anzusehen sind, 
()tier ob sie tatsSchlich wiihrend des Lebens durch den Kvankheit, sprozeg 
znstandekommen. Offenbar kann beides der Fall sein: man kann,  wie 
Ferraro gezeigt hat, diese Schollen mit der ihnen eigent, iimliehert Far})- 
reaktion in Gefrhwsehnit.ten, welehe die Substanz yon vornlwrein nieht 
enthalten, dttreh Alkoholbeha.,Mhmg der Schnit.te erzeugen. Daznit ist 
sicher erwiesen, (lab sie kiinstlieh hervorgerufen werden kSunen. Ebenso 
seheint es nichr zweifelhaft, (tall dieselben Gebilde im Zusammenh~ng mit. 
einer mueoiden Schwelhmg der Oligoden(lroglia vovkomnten. Es isl5 de.sha Ib 
im EinzetS;l[ dmn histo!(~gisehen .Bildo niel,,t ohne weit.eres abzuh,sc'n, 
weh:herV~rgang zul'Bildmlg(lies,,r Sehollengef/ihrt hat, wenn sic :row ~m[3er- 
halb yon Zollen vorkommen; d/e E~atscheidung kann immer nut aus  (lem 
Gesamtbihl des Falles gctroffen werden. Schon vielen Un~ersuchc'rn ist 
aufgc'.fa.llen, (laI~ das Auft.retea (let' mueoiden Schwelbmg der Oligoden- 
dt'ogli~ mM auch der Bwscainosehen Schollen vorwiegend in 6dcmat6sen 
Hirnpartien vo, 'kommt. Soweit unseve Erfahrungen Msher reicheT:, 
d/irfte diesea zutreffen. Es ist wohl kein ZufMl, (lab gerade bei entzfind- 
lichen Pvozessen solehe ~Bildun~m 5fter angetroffen werden, denn diese 
pflegen hMtfig mit  6dematSser .Dm'ehtrankung einherzugehen. Da.s Auf- 
treten der gleiehcn Substanzen im Mark des Gehirns und in den pevipheren 
Nerven spvieht d~fiir, (lab diese Stoffe wenigstens zum Teil aus  den 
Markschekten st.~l, mmen miissen. Wieweit dabei der ~Veg tiber Protagon 
geht, muB noch weiter mlt.ersucht werden, denn im Zentralnervensystem 
ist Mesenehym zwisehen den markhaltigen Fasern nieht vorhanden,  
sondern nut Gliazellen; die Oligodendrogliazellen iibernehmen hier die- 
selbe golle wie dieS chwannsehen Zellen f~ir die Bildung und Unterhal tung 
der M~u'kseheiden. Ob und wieweit sie selbst zur Bikhmg mueinart iger  
Stoffe beitra.gen kOnnen, ist bisher nieht beka.nnt. Es ist bemerkenswert,  
(tag auch im Zentralnervensystem (tie Entstehung dieser sehleimt~rtigen 
Substanzen mit einer 6dematSsen Durehtrgnlmng zusammenzuhi~ngen 
scheint, wie wir diese regelmgf3ig im peripheren Nerven gefunden haben. 

Eine solehe ser6se Dureht.rS, nkung kommt~ nun sieher auch bei ver- 
sehiedenen anderen Prozessen vor, die mit einer Degeneration yon N-crven- 
fi~sern einhergehen, z .B .  bei der multiplen Sklerose, wobei Nchob im 
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pcripheren Nerven Herde s Art bcschreibt und ausspricht, dab 
es sich hier um eine ganz andere Form des Untergangs Ms bei der Waller- 
schen Degeneration handelt. Xhnliche Verh/~ltnisse Iinden wir bei der 
Bleineuritis und bei Beriberi, bei letzterer, der Reisneuritis des l {uhns ,  
hat ja schon Dainikow eine metachromatische Substanz im Nerven 
besehrieben. Besondcrs einleuchtend sind (lie Zusammenh~nge bei der 
malignen Nephrosklerose, we Schiirmann eine Neuritis beschreibt; denn 
gerade bei dieser Krankheit spielt die ge&nderte DurchI~ssigkeit der 
Gef/iBe eine ausschlaggebende Rolle. Ahnlich diirfte es bei der Peri- 
arteriitis nodosa liegen. Man darf woh[ annehmen, dab bei allen Krank- 
heitszustgnden, die mit einer vermehrten Durchl~ssigkeit der Gel&Be 
einhergehen and damit zu einer serSsen Durchtr,~nkung der Gewebe 
fiihren, auch die Nerven in Mitleidenseh:~ft gezogen werden kSnnen. 
Wenn dann der Nerv erkrankt, was durchaus nicht immer der Fall zu 
sein braucht, mull sich naeh unsererVorstellungen das Bild der mueoMen 
Degeneration entwickeln, das wit oben besehrieben haben. Dabei ist 
sieherlieh die I)auer des P'ozesses yon groger Bedeut.ung, bei unseren 
l~'/i.llen handelb es sich ja vorwicgend um ehroniseh progredient ver[al,fende 
Krankheiten, die sieh iiber Jahre ausdehnen. 

Es ist zu erwa.rten, (bLg auch bei alle,'gisehen und infekti6sen Zu- 
stSnden /i.hnliehe Bilder zustande kommen k6nnen. Es ist ferner wah,'- 
scheinlieh,(h~g bei dot Myok~trditis rheumatiea die Herznerven in ,4hnlicher 
Weise wie bier in Abb. 12 ver/tn,_lert sind, da die Beding,mgen f/Jr (lie 
]gntstelmng wohl die gleichen sind, n/~mlich ,lie ge'Snderte DurehlSssigkeit 
dcr Oefsl~e. Bisher ist auf diese Form der Degeneration bei I[erznerven 
nicht gea, chtet worden, weil man immer (lie Behmde der Wallerschen 
Degeneration gesucht t,nd zum Teil aueh gefunden hat. Wenigstens haben 
Lasowsky and Kogan eine Degeneration besehrieben, die sie als Waller- 
sehe Degeneration deuten. Allerdings kam es nieht zum Anftreten yon 
Fett. sondern nur zu einem 0dern and einer Infiltration der Nerven mit 
Quelhmg der Nervenfasern and Zerfall in grot• Fragmente; ca bleibt 
h'aglieh, ob es sieh dabei tim eine WaUersehe Degener,~tion gehandelt 
hat, oder ob nieht eine mueoide Degeneration vorgelegen hat. 

Das Vorkommen (let" mueoiden Degeneration bei so versehieden- 
artigen KralLkheitsprozessen, lggt in ihr einen wohl umsehriebenen 
Symptomenkomplex annehmen, weleher uns ein einheitliehes morpho- 
h)gisehes Bild ergibt. Die mueoide Degeneration stellt also eine wohl 
eharakterisierte Form der Entartung des peripheren Nerven dar, die yon 
der WaUersehen Degeneration gut zu unterseheiden ist. 

Die Frage, wie es bei so versehiedenen exogenen und endogenen 
Krankheitszust~nden, wie es etwa die Neurofibromatose und die Blei- 
neuritis sind, zu der mueoiden Degeneration infolge einer serSsen Dureh- 
trs des Nerven konmaen kann, ist nieht leieht zu beantworten. 
]3ei den toxisehen und infekti6sen Prozessen ist der Znsammenhang 
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naheliegend : Die ser6se Durchtr/~nkung erfolgt durch die entziindlich oder 
toxisch verursaehte Gef~13wandsch/~dig-ang (Dysorie), abet hier ist ~n die 
Vorstellung yon Ricker zu erinnern, wonach jede Sch/~digung der GefS, fJ- 
wand den Weg fiber die Gefiil3nerven nimmt. Weniger iibersichtlich 
]icgen die Verhgltnisse bei den endogenen Erkrankungen. Bei diesen 
wird kin primgrer Untergang der Nerven ,~ngenommen,.aus einer uns 
noeh unbekannten Ursache.  5Inn darf wohl annehmen, dal3 auch die 
G~f/tgnerven vonder  Degeneration ergriffen werden. Infolgkdessen k~me 
kS zu einer lokalen Erkrank-ung der GefftBws die ihrerseits wieder 
die Ursache (ter ser6sen DurchtrS, nknmg wird. Diese GefitBerkrankungen 
haben wit mit Regelmitl3igkeit bei der hypertrophischen Neuritis und der 
neuralen 5[uskelatrophie nut im Bereieh der erkrank~en Nerven gefunden, 
in keinem anderen ('ebiet. D~sselbe gilt aueh yon der Neurofibroma- 
tose, bei welcher diese GefiiBver/inderungen regelmiil3ig vorkommen, was 
bisher noeh nieht bek~nnt war und znerst yon Scherer nach(lriieklieh 
betont worden ist. Wit k6nnen seine Beflmde nut bestMigen; darfiber 
soil in einer sp'Xteren Arbeit ausfiihrli('h beriehtet werden. 

Z l lganl in  pn~D, SStl n g. 

I. Es wird eine Form der Degeneraf0ion tier pcripheren Nervell 
1):;sehriel)en, (lie (birch (las Auftreten sehleinlS, hnlieher, nmeoi,h'r Sub- 
btZtllZt?ll ch~u'akterisiert ist, urM sieh yon der Wa.llersehen Degeneration 
Mar trennen l/.il3t. Die Ver~indet'ungen wur(len bi.,her bei 11 J~'/tllcn 
beobaehtet, z. B. bei hyp<,rtrophiseher Nkurit.is, neuraler ,~,luskelat rophie- 
und Neurofibronlatose. 

2. Als wesentlieher Faktor ffir das Zustandekommen der mueoiden 
I)~;generation woMen Gefitf3veritnderungen angesehen, die regehnitBig 
in den Nerven oder in unmittelbarer Umgel)ung dot Nerven vorkommen 
und in einem Umbau der GefSPJwfinde mit erh6hter Durehl/issigkeit, 
(Dysorie), ffir Plasma und Zellen bestehen. 

3. Diese Durehtriinkung mobilisiert .sehleimartige Substa.nzen aus 
dem Bindegewebe, welehe naeh (let' Hypothese yon Letterer darin t)ra- 
formiert, vorhanden sind. Zum Teil k6nnen sie aueh aus den Mark- 
scheiden st.ammen, und es ist weiterhin nieht ausgesehlossen, dal3 die 
zahlreiehen Mastzellen zu ihnen in Beziehung stehen. 

4. 5'[6glieherweise komrnt diese Form aueh bei anderen Xeuritiden, 
wie z. B. B~rib?ri, JJlei- und Alkoholneuritis vet, we z. T. aueh sehon 
/~tinliehe Bilder besehrieben wurden. 

Nachtrag bei der Korrektur. 
W/ihrend der Drueklegung ersehien im Anatonfisohen Anzeiger, Bd. 88, 

S. 246 eine vorlgnfige Mit.teilung HI. Holmgren.s fiber Vorkomnlen und 
Bedeutung der ehromotropen (metac.hromatisehen) Substanz in men.-.'eh- 
liehen Feten. Darin besehreibt Holmgren aueh das Vorkommen meta- 
ehromatisekmr Substanzen im Gehirn und versehiedener anderer Org~me, 
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Per iphe re  N e r v e n  werden  n ieh t  e rw~hnt ,  E ine  D i f f e r enz i e rung  zwischen  
a lkohol l6s l ichen  und  unl6s l iehen  S u b s t a n z e n  im Gehi rn  w u r d e  nicht  
v o r g e n o m m e n .  Hobngren  is t  der  Meinung,  dab  die c h r o m o t r o p e  Sub-  
s tanz ,  welehe aus F.sterschwefeLs/~uren bes t ehen  soll, ein wesen t l i che r  
F a k t o r  im ~,Vaehstum des Organ i snms  sei. Diese  Auf fa s sung  k 6 n n t e  
d u t c h  unse re  B e f i m d e  eine Stf i tze  e rha l t en ,  insofern,  als in den  F~l len ,  
wo wi t  die i n t ens iv s t e  Me taeh rom~s i e  beobaeahteten, aueh  g le ichze i t ig  
die  s t i i rks te  B i n d e g e w e b s n e u b i l d u n g  im  N e r v e n  naehzuwe i sen  war .  Dies  
s t i m m t e  mi t  de r  A n n a h m e  verseh iedener  A u t o r e n  i iberein,  d a b  die 
e h r o m o t r o p e n  S u b s t a n z e n  als BiIdung,-:material  ffir  die B indegewebs -  
fase rn  dienen.  

I n  d iesem Z u s a m m e n h a n g  muB noeh e inma l  auf  (lie m u c o i d e n  K6rn -  
chenzel len  e ingegangen  werden.  J .  ~.q'c]~(,ffer t vertr i t t .  (lie Auf fas sung ,  
die m i r  crs t  naeh t rhg l i eh  bekann t  geworden  i~t - -  dab die , .endoneura. len 
B lasenze l l en" ,  die o f fenbar  mi t  unseren  K 6 r n e h e n z e l l e n  iden t i sch  sind,  
no rmnle rwe i se  im Ncrve, n w) rkommen ,  mM zwar  in \ r e rb indung  mit. den 
lb~nautsehen K6rperchen .  Diese Gebi lde  s ind v ie l l e ieh t  n ,n 'male  Bes t and -  
tei le  des Xerven ,  aber  wir  haben  sie n iemals  in Ve rb in (hmg  m i t  Blasen-  
zellen gesehen.  Naeh Scha f / e r  f inder  m a n  die Blasenze l len  haup t sheh l i ch  
,Iort.  ~ o  die N e r v e n  e inem beson(leren D r u e k  oder  Zug ausgese tz t  .sind; 
er  s(:hlicgt (taraus, dab  sic eine S e l m t z e i n r i c t m m g  dars te l l en .  Diese  Auf-  
f a s s m ~  kann  al)er naeh den v o r a n g c g a n g e n e n  Aus f i i h rungen  n ieh t  ri(..hLig 
sein, deml  ihr V o r k o m m e n  ist ohnc Z~veifel die Folge  eines f,~thoh~gischen 
Prozesscs ,  wahrst :heinl ieh au(:h in den ]"itllen yon J .  Scha/ /er .  Auf ihre 
Fie(hmtung soil sph te r  noeh nfiher e ingeganzen  werden .  

1 Ncha//er, J .:  J lodhmtor/s  t{andbmql der mikroskolfi.~chen Anatomic. Bd. IL2 
( 193~0 . . . . . .  
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