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(Ei~gegangen .w. 17. ,I~cni 19,39.) 

l)ie kla&~i.~'ch gepr/tgte Tay-Sachs-,~'cha[/ersche amauroti~che Idiotie ist 
klini.sch bekanntlich gekennzeichnet: din'oh stetig zunehmendc Sehwii,('he 
der Gliedmagen- und sehlieglieh der gesamten K6rpernmskulatur his zu 
vollkommener LShnmng bei hgufig gesteigertcn Sehnenreflexen und 
spastisehen Erscheinungen, durch Abnahme des Sehverm6gens bis zm. 
v611igen Blindheit unter Auftreten eincv grauweiBen Verfitrbung tier Netz- 
ha~t in der Cegend der Maeula lutea mit kirsehrotem Fleck an der 
Steile der Fow,~ eentralis trod schlie/.~lieh dutch Abnahme aller psyehi- 
sehen Reaktio,mn bis zu vollkommener Verbl6dung. Das Leiden ist, 
familiiir und kommt; fast a.us.schlieBliett bei .Juden vor. Bemerkbar maeht 
es sich etwa. naeh Ablauf des 1. Lebenshalbjahres und sein tSdliehes 
Ende tritt vor, um oder kurz nach dem 2. Lebensjahr ein. 

Amttomi.s'ch handelt, es sich um eine iiber das zentrale (Scha]/er), 
abev au('h um eine iiber das periphere vegetative Xervensystem (v. Sd'ntha) 
verbreitete und auf das Nervensvstem besehrankte (Ncha[jer, v. Ndntha) 
Erkr~mkung. die weseutlieh gekemlzeiehnet ist dutch eine eigenartige 
Ansehwelhmg der Ganglien- und Cliazellen des zentralen Nervensystems 
(Ncha[/er) sowie der Ganglienzellen im Bereiche des peripheren vege- 
t.ativ(,n Nervensystems (r. Sdntha). l)iese Ansehwethmg beruht naeh 
Ncha//er auf einer Quelhmg des ttyaloplasma mit im(,hfolgen<ler Aus- 
f&lhmg besti,nmt gearteter lipoidiger Tropfen, naeh Npielmeyer auf einer 
gleieh zu Beginn eintretenden Anh~tufung dieser lipoidigen Tropfen. 3fark- 
faserausfSlle yon weehselnder 0rtliehkeit mid yon weehselnd(:m AusmaS, 
die in den einzell~en F/tllen beobachtet wurden, gelten als naehtriigli.eh, 
in Abhikngigkeit, yon der Ganglienzellerkrankung entstanden. 

Diese eben kurz gezeiehnete, in Jhrer Eigenart wohl umrissene und 
in iIrrem Verlaufe ganz stereotype (Seha[[er) Form tier Idiotie ga.lt zu- 
niiehst ~ls Leideu besonderer Art. Sps an Kranken jenseits des 
friihesten Kindesalters gemaehte und als einsehlSgig aufgefagte Beob- 
aehtungen (Spielmeyer, I'ogt, 1908) ffihrte~t dazu, daS die Tay-Sachs- 
A'cha,//ersehe Idiotie nur mehr a.ls injanlile Form eines in versehiedenen 

1 Auszugsweise vorgetragen auf der 1~. Tagg Ges. Verdgskrkh. Stuttgart. 
2l. Sept. 198S. 
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Lebensaltern als [amilidre amaurotische Idiotie in Erseheinung tretenden 
Leidens gewertet wurde. 

Aueh in den F~llen Spielmeyers, Voffts handelt es sich klinisch um 
eine mit Erblindung, L'~hmung und fortsehreitender Verbl6dung einher- 
gehende Erkrankung, deren klinisches Erscheinungsbild hiermit jedoch 
nieht erschSpft, im Gegentefl auBerordentlich wechseIvoll erscheint. Der 
Beginn f/~llt gewShnlich in die Zeit der zweiten Zahnung, ihr Verlauf 
kann sich fiber einen viel litngeren Zeitra.um, bis in das Erwachsenenalter, 
erstrecken; der oben erw~hnte Maculabefund fehlt; au seiner Stelle findet 
sich h~ufig, jedoeh nicht regelm~LBig, eine Sehnervenatrophie. Die Xrank- 
heit tritt heredit~r-fan~ili~tr auf, doeh yon einem au~sehliel31iehel~ Be- 
fallensein der jiidisehen t~asse kann keine Rude sein. 

Anah~misch gilt attcti diese Form dot Idiotic, welehe man als juvenile 
.Form der ama~(,roti,schen Idiotie zu bezeiehnen pflegt, naeh derzeit an- 
seheinend allgemeiner Anschauung als gekennzeiehnet dureh die yon 
Ncha//er und Spielmeyer besehriebene Ganglienzetl- und Oliazelt~'er/i.n(le- 
run~, Ein Einst)rueh (tage~en, (:lab (tie beiden eben geschilderten Xrank- 
heitstypen als einheitlicl~e Erkranlcung, n/imlieh als famili/h'e amauro- 
tische Idiotie, aufzufassen und nur als deren infantile und juvenile Unter- 
art zu sondern seien, wurde im Sehrifttum nieht erhoben. In der Bewer- 
tung stellte man also iiber den zum Teil sehr wcitgehenden "vVeehsel 
der klin.is(:hen Erseheinungen den als einheitlich a~l/9@~flle, analol~ti,~chen 
Be/wn,l. 

Gcwi[~ bestand, wie sehon erwiihnt, nieht vOllige (-;bereinstinunuug 
dcr Meimmgen in jeder Einzelheit (Scha[/er, Spielmeyer ). Doeh stelltcn 
dies(' Unstimmigkeiten (lie ZusammengehOrigkeit der beiden Krankheits- 
typen nieht in Frage t 

Richtig sehwierig und zur regeh'echten Streitfrage wurde die Frftffe 
der Umri,~'senheit und des .Formenkreises der )amiliiiren ,ma~trotischen 
[diotie erst dureh die teils klinischen, teils anatomischen, den gIeiehen 
Fall betreffenden VerSffentliehungen R. Hamburgers, L. Picks und 
M. Bielsrhowskys, denen beka.nntlieh folgende Beobachtung zugrunde 
lag: 14 Monate Mt.es ostjiidisehes 3Itidehen, das zu Lebzeiten das Bild 
der Niemann-Pic/~'schen Krankheit mit ihrer dutch die Einlagerung be- 
stimmter Lipoide bedingten Milz- und LebervergrSfterung aufgewiesen. 
daneben abet aueh den bis dahin als typiseh fiir die amaurotisehe Idiotie 
angesehenen Augenhintergrundbefund (s. oben) geboten hatte. Pick, 
Bielschowsky und spSter aueh Spielmeyer erkl'2ren den anatomisch und 
histologisch am Zentralnervensystem dieses Falles erhobenen ]~efund ffir 
wesensgleieh mit dem bei (let' T~y.,bachs-,Schal/,rschen amaurotisehen 
Idiotic yon Scha//er eingehend besehriebenen und halten demzufolge die 

t in der Folge hat man auch noch eine sp/ttinfantile (Bidschowsky) und eine 
Sp/itform (Ku/s) dcr amaurotischen familiS, ren Idiotie untersehieden (Schrifttum 
s. Halle, rrm'den und s. S. 510). 
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Pick-Niemannsche Erkrankung  fiir zusammengeh6rig  mi t  dieser Form 
de( Idiot ie ,  ode( mi t  a n d e r e n  Wor ten :  jene Fttlle, die man bis d~thin 
als amaurot ische Idiotic,  gemmer ges~gt als infantile F o n u  der amau- 
rotisehen Idiotic (Tay-Sachs-Scha/[er) bezeichnet  h~t.tc, we( ten  Pick, 
Bielschowsky und Spielmeyer als sozusagen auf das Zent ra lnervensys tem 
besehr/inkte Form einer einheitl iehen Krankhei t sgruppe ,  die in mehr  ver- 
Mlgemeinerter,  insbesondere auf Leber, Milz, Lymphdri isen und Knochen-  
mark  ~msgedehnter Fo rm als Niemann-Picksche Krankhe i t  in Erschei- 
nung triite. ])ieser Ansicht,  de( sieh in de( Folge Ku/s, Marinesco an- 
geschlossen haben, widersprechen Sc/ta[/er und v. Sdntha entschieden. 
Scha//er leugnet die anatomische Gleichheit  des Befundes am ZentrM- 
nervensys tem bci Niemann-Pickschcr K n m k h e i t  un(l bei infanti le(  fami- 
liiirer amaurot iseher  Idiotie duretmus. Die MSglichk(fit., da.8 beidc Krank-  
heiten bei (in und demselben Menschen gegebenenfidls vergescllsehaftet  
vorkommen k6nnten, wird yon Scha/[er und v. 5'dntha an sich zugegeben 
mM altem Ansehcin nach glauben sic dies( 5'[/igliellkeit in dem Ham- 
burgersehcn FMI vcrwirklieht  zu sehen. In  diesem ~,Viderstreit hat  sich 
Epstein a.uf Crund ehc,nisehcr Untersuchungen  auf die Seite Schaffers 
und v. Ndn.thr~s gestellt, mit dem I t inweis  da.rauf, dab er im Gehirn eines 
Fallcs yon Tay-Sachsscher I(liotie keinerlei Lceithinanreieh('rm~g, im ("e- 
h im eines Niem,tnn-Pick-Falles (Fall Smet,lna) jedoch eine schr betrSeht- 
l i the Phosphatida.nreich('rung, Mso we,sentliche Unterschiede gefunden 
hMw. Letterer widcrspricht j('doch Epstein auf Grund chemiseher Unter-  
suehung eines Niema~.~,-Piak-F,.dles, mit  dem I l inweis  darauf, (:ta13 er 
im (h'gcns~t.z zu Ep.vteb~ kcine Phosph~Ltidanreieherung gefunden habe 1 

I Dic Angal,e Epsleins, (la[3 dcr (.Ichalt dec Orgo.nt* an  (;lycerinph(Isphatiden 
h~,i (let" Nie.'m,t.n~-Pickschcn Krankhcit hShcr sei als in den NormMorganen, ist 
dutch Kb~nk widcrlegt, dcr den hohcn Phesphatidgehalt der Organe bei Niem(rn.~i- 
Picks(her Krankhcit ,.in erstcr LiMe dureh t:inp sehr st'u'kc Anreichcrung yon 
Sphingt~myelin verursacht'" land. Auf der Stuttgarter Tagmag (tcr Gescllschaft 
fiir Vcrdauungs- und Stoffwechselkr'mkheiten hat Letterer hinsichtlich dcr Bc- 
ziehungcn zwischen Nieman..~l.-Pickseher K ra.nkheit und Tay-Sachs-Scl, l/[erschcr 
a~mzurotischer Idiotic mit einigcr Zu,'iiekhaltung, jcthlch ab,schlieg(,md g(,/iuBert, 
,,dab die grOgerc Wahrscheinlichkcit far das Vorliegcn einer im Wesen und Er- 
scheinungsbi[d gleich,~rtigen Krankheit vochanden ist, als fiir die AnnMmle zweicr 
unterschicdcner und nut morphologisch gleichcr ode( sehr ii, hnlieher Krankhcits- 
bihlcr". Die Annahme, dMl die Klr Feststcllung einer sehr starken Anreiche- 
rung v(m St)hingomyelin in den Org~men hei .Viemann-Pickscher Krankheit in 
glcicher Weise auch fiir die Tay-Suchs-Scha//ersche amaurotische idiotic Geltung 
habe, so (tab es ,,vollkommen verst/indlich" sei. dM3 ,,eine St6rung des ce]lul~i.ren 
Lipoidstoffwechsels im wach.semlen Gehirn sich in crster Liuie am Sphingomyelin 
bcmerkbar" math(, is( (lurch die Ausfiihrungen Kle.nks auf do( glcichcn Tagung 
fibcrholt, insoferne als er zusammcnfassend hetonte, dal] ,.die Speichersubstanz 
de( Guucher-Zellen Cerasin und die der Pick-Zellen Sphingomyetin ist. Wieder 
yon anderer Art ist (las entsprechende Lipoid des Tay-Sachs-Gehirnes. Hier 
k6nnte es sich vielleicht um tin neues :uckerh~ltiges Lilx/d handcln.'" Dicses 
Ergebnis dcr Erforschung des Chemismus des Gehirncs bcider Tay-Sachs-Scha[/e"- 
schca amaurotischcn Idiotic war fiir mict~ sehr bemerkcnswert, da ich bci de( {)'ber- 
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Der heutige Stand der ganzen Frage kann  demnaeh im wesent l iehen 
wie folgt umrissen werden:  S t immt  tier histologische Befund des  Ge- 
hirnes, des giickenm~u'kes, des t)eriphercn Nervengewebes bei de r  Nie- 
mann-Pickschen Krankhe i t  tatsgchlieh vSllig Oberein mi t  dem histo- 
logischen Bilde des Nervengewebcs u n d  (ter nervSsen Organe be i  der 
Tay-Nachs-Scha//ersehen amaurot ischen Idiotie, so dal] yon einer Gleich- 
heir des k rankhaf tcn  Vorganges im N erven~ewebe gesprochen werdml 
k a n n  ? Und  wenn ja, ist jenes Mehr an geweblichen und organm&gigen 
Ver/tnderungen, vet  "~llem in der Milz und  Leber, dutch welche sich die 
Nie,mann-Picksehc Erkrankung  zugestan(lermal~en yon einer klassisehen 
Tay-,Vachs-Scha//ersehen amaurot ischen Idiotic unterseheidet,  n u r  im 
Sinne zushtzlieher Ver'~nderungen zu werten, bedeuten sic also n u r  eine 
erweiterte Erseheinungsform doe Krankhe i t  ? Gibt es also eine einheit- 
l/the Lipoidstoffweehselsti;rung des Sguglings- und  des h'fihen K in(lee- 
Mters, die in zweierlei Form in Erscheinung tritt., einm'seits gewebs- und 

�9 1 1 "r - ,  orgamnS, l.~ig beschr/inkt als klassisehe 7oy-,Sachs-&'ha//ersthe amauro -  
tisehe Idiotic, an(h'rerseit.s sozusagen erweitert als Xiema~n-Picksehe  
Krankhei t  ? 

Oder sind ,lie ~Viema~tn-Picksehe Krankhe i t  m~d (lie Tay-,S':~cas- 
Scha//ersehe amaurotisehe Idiotic zweierlei ]{rkrankungen.* U nd  wena 
ja, kommen sic vergesellseh;fftet vor .~ 

Ich st/itze reich bei meiner Stelhm/na.hme zu diesen Fragen 1. auf 
(tie eingehende Untersuehung eines Falles yon T(qq-,~'ael~.s-Ncha/jerseher 
amaurotisehec Idiotic, dessen I,eiehe ich in Da~ziff. 2 S tunden  naeh  dem 
Tode, zu iiffnen Gelegenheit hatte,  2. auf (lie unter  dent ~,Vinkel ( biger 
Frage v<)rgeuommene teilweise Naehuntersuchung eines Falles y o n  Xie- 
mrz,l.n-P;<qcseher Krankhe i t  aus dem Wiener  Pathologis, 'hen lnst i tut . ,  den 
.qmetana 1 bereits 1930, jedoeh ohne sieh zu den uns hier bewegenden 
Fragen auszusprechen, ver~iffentlieht h~t ". 

In meinem Falle yon f,~.,i-,S'ach~-8,'ha//ers('her a.uaurotiseher I(liotie handelt 
es sieh um ein jiidisches Mi~dchen. das in eineln Alter yon 2 ~  Jahren verstarb. 
Aus der Vo,'ffescMdzte und liranke'~,geschid~.le (Kinderklinik der Med. Akademie in 
Danzig. damMiger Vorstand Prof. Adam): 4. Kind nieht blutsverwandter Eltern. 
Alle drei Gesehwister um das 2. Lebensjahr herum an amaurotiseher Idiotic ge- 
storben. In der Verwandtschaft der Eltern keine derartige Krankheit b(-kannt. 

sendung meines Untersuchungsgutes an Kler~k im ,lanuar 193S hrieflieh zugleich 
mila einer Dartegung des Wesens der Einsehlul3fii~rlmng in ein Weinstcinsgure- 
Thioningemisch als einer Lipoidfii.rbung kurz geiiuBert hatte: ,.h',h glaul)e, daft 
die im Gewebe metaehromasierenden Fettstoffe Fett~-erbindungen darstellen, viel- 
leieht Verbindungen yon Fetten mit Kohlehydraten ? Die ('anglienzellen und Glia- 
zellen im Tay-Sae/,s-(:ehirn sind ganz ausgefiillt mit solehen met~whr,)masierenden 
Fettstoffen.- 

l 8.~rtela-*l~: Virchows Arch. 274, 697. 
'-' Das Untersuchungsgut des Falles wurde mir yon Prof. H. Cl~iari, Direktor 

des Pathologisehen Institutes der UniversitS, t in ~.Vien, liebenswiirdigerweise zu 
Yerfiigung gestellt. 
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Das Kind 6 Monate an der Brust gen/ibrt und seit der Geburt unter/irztl ieher Auf- 
sieht gestanden. Im Alter yon 6---7 ,Mom~ten Stillstand in der Entwicklung, auf- 
fallige Schlaffheit, Unverm6gen zu sitzen. Leerer Blick. Typischer Augenhinkq'- 
grundbefund. Sp/iter Kr'gmpfe, Abmagerung, v611ige Vcrbl6dung. Pyurie, Husten.  

LeichenS//*t~tngsbe/und (592/1937, Pathologisches Inst i tu t  Danzig): 76 cm lange 
weibliche Kindesleiche yon grazilem ]<nochenbau, mit  schm,ichtiger Muskulatur 
und iiul~erst dtirftigem Fettgewebspolster. Die ituBere ])eeke yon blasser m'~uer 
Farbe mit  einem leichten gelbliehbr/4unlichen Beiton. Starke Behaarung der 
Streckseite der oberen und unteren Gliedmal3en, reichliche Sehambelnmrung, 
zat~ere Behaarung der Stirn, der Ober}ippe. starke Behaarung auch des l~iiekens, 
n icht  jedoch des GesAt]es. In de( Haut  des Gesichtes m/iBig reiehtieh ve~ t r eu t  
steeknadelspitz- his steeknadelkopfgrol3e Blutunterlaufungen.  

:Die grofle Fontanelle im queren Durehmesser 4 cm. im L/ingsdurehmesser 
2~;'~ em h'fltend. Die kleine Fontanelle gesehlos~en. Die knScherne Schadeldecke 
ausgesp,'oehen dii,m. Die ha(re Hirnhaut  verhitltnism~tl3ig leicht abziehbar,  nur 
im Bereiche (let' Fontanellen etwas fester ha[tend. Die har te  Hi rnhaut  s tark ge- 
spannt. 

])as G(,hirn ungewC;hnlieh lest m~d steif, 1210 g schwer, an( dem Sehnit t  feucht 
glimzcnd und ansgesproehen bhmmn.  Der Globus pallidus des Nucleus Icnti- 
furmis nnd der Thalamus opticus b(,idcrseits eimm gelbliehen Beiton aufweisend. 
Hydr~)cephatus internus ehr(mieus. Der Hirnq'nh~ng 0,27 g sehwer. Das Orbital- 
dach heiders,.its h0gelig in die Sch/idelh6hh.. ~ich vorlmckelnd, htl Mittelohr h(.ider- 
scit.s g(.lblieh getriibte sehleimig-w~i.13rige Fliissigkeit (ira Ausstri(.h Influenzabaeillen). 

l)er Brustkorb im Bereiehe des llipp(.,d~ogens teieht gekrempt.lt, de( Bauch in 
den Flanken s(.itlieh ausladend. 

l)as U'nterhautzellgewebe auf kh~ine, ziemlieh krifftig gelb gefii.rbte, an vielcu 
Swlk.n nieht mehr zusammenhimgenth. LitppehPn vermil~dert. Hochgradige all- 
gemeine Blutarmut .  1)as Muskelfleisr:h l:tchsfarb~'n. Porose de( Rippen und (los 
13ru.srl)eines. Die 1,hmrpeI-Knoehengrenze an den t l ippen hi,:u'seharf, geradtinig 
uild ~ter l(rtorpe~ an ihr n[cht ~mfgetrieben. 

1)ic Lu~g:n stark gcdunsen. Dichtsteht.nde. graurote, vielfaeh zusanmmn- 
gef}osscne Lc, bulitr}m,~tm~onien, vor allem in den t.iit:kwSrtigen "reik.n heider Lmlgen, 
ohne tdtrige Eirls('hmelzung. 

Vermehrte witBri~e Flfissigk~,it im Herzbeutl~h'aum. Das Herz 45 g schwer. 
Ausw('itung der HerzhOhlen. Das Herzfh'iseh yon b}asser brmmrStlieher F;~rl)t.. 
Herzklappcn und H~mptschlagade," o .B.  An Stelle d(,r 7'/~ymt~s,lriixo nut" ga.nz 
si)itrliehe , kleine, britunliehgraue Fleeken (t(,1' Vorderwand des Herzbeutels auf- 
liegend. ])it, Schilddriise 3,8 g sehwer. 

Die ( ;amnenmandeln kleinhaselnuggrol,k I)as lymphatisehe (;ewehe im Bereiehe 
des Zungengrundes sp/Mich entwickelt. }leiehlieh soIit/tre Lymphfoilikel in de( 
Sehleimhaut des Nehhmdkopfes. In der Liehtung de," Lugtr6hre und der grofJen 
LuftrShreni~ste reichlich terminales ()dem vermengt mit etwas triibem Sehleim. 

Die Leber 397 g sehwer, vor dem Aufseh,miden bltmliehrot, naeh dem Auf- 
sehneiden infolge AbstrSmen des Blutes aus den Gefiillen raseh cinch mehr blassen, 
geIbliehbrimnliehen Farb ton  annehmend.  Die Gallent)lase welt, gefiillt mi t  f~rb- 
stuffarmer sehleimiger ( 'alle. Der Hepatieoeholedoehus o. B. 

Die .Milz erheblieh vergr6i]ert, 49,5 g sehwer, an( dora Schnitt  ~-on dunkel- 
grauroter Farbe. ohne Zeiehnung. Nahe dem oberen Pol auf dem Sehnit t  dutch 
die Milz ein steeknadelkopfgroger, gelbtieher, runder Knoten aufseheinend (histo- 
Iogi.seh : Tuberkel). ]3eide Neb~'nn'ieren zasammen 4,1 g schwer, ihre Rinde yon geth- 
weit3er Farbe. (lie Zona I)igmentosa anseheinend mehr grau ats braun. 

Die Ni~:reT~ je 39 g sehwer, fest, yon blasser g,'~uer Farbe. Verutreut in der Pdnde 
hei(ter Nicren eine ganze Reihe bis lbtsengrol3er rundlieher und streifenfbnniger, 
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tells gelblieher, tells rot gefleekter Herde vom Aussehen eitriger Schmelzungsherde. 
Nierenbeeken und Harnleiter o. B., insbesondere frei yon entziindliehen Vergndc- 
rungen. Die ltarnblase ganz erhehlich wandverdiekt, die Schleimhaut ganz  leieht 
fleckig ger6tet; kein eitriger Inhalt in der Liehtung der Harnblase. 

Blutarmut der Sehleimhaut des Magens. :Die Bauchsl~eicheldri~,se 20,5 g sehwer. 
M/il]ige R6tung dec Diinn- und Dickdarmschleimhaut. Der DickdarminhMt yon 
pastenartiger Beschaffenheit und hellcr br'aunliehge]ber ]Farbe. Schwere uleer6se 
Tuberkulose des unteren llenm, der iibrige Darm frei yon Tuberkulose. Grobe 
Verkgsung einzelner bis haselnuflgrol3er mesenterialer Lymphknoten. Die Lymph- 
driisen des Rumples und der Glie~mal3en klein und wm blal3gr~uer Farbe. Der 
Wurmfort~atz retrocSeal gelegen, 6 em lang. ])as Mark der Rippenknoehen und 
der Wirbelk6rper blutrot. Andere Knoehen aus/tuBeren Griinden nieht untersueht. 

Genitale o.B. Gewieht der gierst6eke 0,6 g. 
Das Auge aus httBeren Griinden nieht nntersucht. 
Gu.tadden. Tay-s amau'roti~'ehe Idiolie. Bronehopneumonie. Akute, 

aufsteigende, eitrige Nierenentziindung. Beiderseitige katarrhalisehe Mittelohrent- 
ziindung. ])arn]tuherkulose. 

Zun/ichst  seie, n eingehend die am Kleinhirn meiner  beiden F&lle v o f  
gefundenen histologisehen Ver/inderungen besprochen.  

Bielschowsk.q, Pick und Spielmeyer behaupten ,  wie bereits  erw&hnt. 
elm' Wesensgleichhei t  der tdst~flogi~ehen Vertinderm~gen des Gehirnes  bei 
der  amauro t i schen  Idiot ic  und bei der  Xiemann-Pickschen K r a n k h e i t ,  
Nchaj/er und v. Ndntha bestrei ten das entschieden.  Scha//er hat  di~' unter-  
scheidenden Merkmah" namcnt l ieh  f(ir das Klei,~hi,n umrissen:  

l. ]~;ei dcr  Nie.mann-I-'ickseh~.n K r a n k h e i t  zeigt  das Kle inh i rn  hei 
Anwendung  der  Weigertsehen Markseheidenfgrbun,._, folgendes B iM:  die 
Leibcr  der Purkin]eschen Ganglienzellen und ihre Vergste lungen mit  
al lerfcinsten l~6rnchen bests  In  der H6he der  Pt~rkinjeschen Oan~- 
lienzelten kugelige, maulbeerfSrmige derb gekSrnel te  mobile Zellen,  die 
sieh, kleiner werdend,  tells in das Mark der Kle inh i rnwindungen ,  tells 
in die N/the dcr  Gcfgge verfolgen lassen, l)iese Zellen sind naeh Ncha//ec 
~,Vanderhistiocyten, also AbkSmmlinge  des 3Iesoderms.  Die Zel len  der 
Zona granular is  vo l lkommen kSrnehenfrei .  Die Zellen der  I n t i m a  mad 
Adven t i t i a  an den Gefgf3en der Araehnoidea  mit fe insten K/ / rnchen  wie 
bes tgubt ,  l )as  Kle inh i rn  eines Fal les  yon amaurotischer Idiotie hingegen 
zeigt bei Anwendung  der in Retie s tehenden F a r b u n g  folgendes Bih[: 
Die Leiber  und Vergstelungen der Purki~@sehen Oanglienzel len und  der 
Korbzel len  reiehlieh mi t  ziemlich derben KSrnern  besetzt .  Die Zellen 
der  Zona granular i s  d ieht  geki~rnt. Zwisehen ihnen kugelige, 'coil K6rn-  
chert fast  freie Zellen, die Ncha//er f/it  zugehSrig zur mobilen,  oligo- odel" 
apolaren Olia erkl/trt .  Die Gef/tBwandzellen in der  Arachnoidea  vSllig 
kSrnehenfrei .  

2. Bei Anwendung  der Sudan[iirb~mg erseheinen bei der  Nie,~ta,~- 
Pica'sehen K r a n k h e i t  sowohl die Purlcin]esehen Ganglienzel len wie aueh 
,.lie mobilen gekSrnten  Zellen farblos, bei der  amauro t i sehen  Id io t i c  hin- 
gegen sowohl die Pztrkin]eschen C~anglienzellen wie aueh (lie gl iogenen 
KSrnerzel len gelbliehrStl ich.  
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3. I n  Hiimatozylin-Eosinschnitten ersehe inen  die mob i l en  g e k S r n t e n  
Zel len des Niemann-Pick-Gehirnes als rund l i che  helle,  wabig  s t r u k t u r i e r t e  
Zel ie iber  mi t  d u n k l e n  K e r n e n .  

I eh  m S e h t e  v o r w e g n e h m e n ,  da.B ieh diesen A n g a b e n  Scha[]ers grund-  
s/ttzlieh beipf l iehte .  D o e h  e r sehe in t  mi r  eine e ingehende ,  aus  / tugeren  
Gr i inden  frei l ieh n i eh t  e r sehSpfende  D a r s t e l l u n g  de r  einsehl 'figigen Ver-  
h/ i l tnisse u n t e r  Z u h i l f e n a h m e  aueh  a n d e r e r  als der  oben  ange f i i h r t en  

Abh.  1. Y0 ,M~m. : , l ies  3.1:iilrmhen. l, '~,rmld. I . 'elh~illin-I~ilrmlffin. ~ll~lllorys I~indot~ew~bs- 
fiil'bltll~. Vt ' rgr .  :100fm'h.  Nien~<mn-l~icL'sche Kt'~lnkheir .  ]~.leinhirl:l. 1 l'~trki.njesehe 

(-;llllglit!llZe|]{?; :~o, Nt'halllllzelltlN; .~ ~trlk[lltll  ~I.'[I[IIlIONIlIlI; .t NtI'II(:IIlll Ill,~ler.lll~trl['. 

F / i r lmngen  in m e h r f a c h e r  H ins i ch t  vonn6 tm: ,  s~'hon al lein um Mil.~ver- 
s tandnisse  und U n k l a r h e i t e n  in H i n k u n f t  zu ve rme iden .  

1. lch gehe ~us yon der Mal[or:qscheu Bindegew~b.~/arbwng an ('ell~idin-Paraffin- 
schnitten, da diese :Fgrbung zweifellos die einleuchtendsten und sehS, rfsten :Bilder 
liefert. 

a) Bei der Nieman.'n-Pica'schen Krankheit erscheinen die Leiher und Ztlln Teil 
auch die Fortsiitze der P~rki~@sehen Zellen allentha.lben enorm aufgetrieben, 
von blasser blguliehgrauer Farbe und yon feink6rnigem his feinwabigem Gefiige: 
nut um die I,:erne herum finder sieh eine diehte, ziemlich sehmale, zackig begrenzte 
Zone yon sehmutzigroter Farbe (s. Abb. 1, 1). In gleieher H6he mit den P~,rkin.#- 
sehen Zellen liegen eng t)eisammen z~d~h'eiehe, ziemlieh grol3e, runde Zellen mit 
ausgesproehen wabigem (Jefiige (s. Abb. 1, 2, 2") und ~'on blasser grauer l~arl,e: 
spiirliehere und dabei etwas kleinere solehe Zellen linden sieh aueh im Stratum 
mnleeulare und in der K6rn~:rsehicht. JOie Zellen der K6rm,rschieht eng beisanunen- 
liegend. 

Kleine rundliehe, ~enig a ufff.llige Zellen mit wabigem Plasma begegnet man 
allenthalben in den z~lrten Hirnhguten oder um die GefMle im Mark. 
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b) Bei der Tay-S~tchs-Scha//erschen amaurotischen Idiotic erseheinen die Leiber 
und zum Toil aueh die I~ortsittze der P.urkin]esehen Zellen gleichfalls ~ufgetrieben 
(s. Abb. 2, 4), jedoeh durchaus nieht  al lenthalben (s. Abb. 2, 1, 2) und k a u m  je so 
enorm geblttht wie bei der  5ir Krankhei t .  Die deutlich aufgetrie- 
bench unter den .Pwrki,njesehen Zellen zeigen einen seharf gezeichneten Kern  mit  
gro/3em Kernk6rpei 'ehem um den Kern herum eine r6tlieh gefttrbte Zone mi t  mehr 
minder reiehlich Tigroidsehollen und in deft t~ufleren Teilen ein sehr Ieink6rniges 
Geffige yon bl/i.uliehgrauer Farbe;  in den nur  wenig aufgetriebenen unter  den  be- 
sagten Zellen erseheint diese ituSere feingek6rnte Zone sehmal. Eine grr~lle Anzahl 

A bb .  :2. 2 ~:~jiib.ri~'t:s 31i id< 'hei l .  F o r m o l .  ( 'e lh~idiI~-l"~r;I  f f i n .  Jl(tl[or.~ls Bindtrgt .wc 'bsf i i rhun. ' - , ' .  
V~rffr .  31t(ifat:h. "J'<t!l-N<t('ha-Schr a m a u r c ~ t i s c h c  I d i o t i e .  K l ~ i n h i v n .  V e r s e h J e d c n c s  
.k. ll~;~t'lLt'n tll?l' P~t,,'~'iit/'c:~(.llorl (;~tll~lir 1, 2 t~es(.l/ l ' l l j lJ[ifl ' t '  Z u l l c n :  3 g l l n l  T o i l  ~r~'- 
s i ' h r l l t l l l J f t t - ,  Imi ;3" j~'tL~)~'h m i t  Lilmidtv/iT~f~' ,het t  IJt!l;i.ilt'-lle Zl ' l l t ! :  I g i . sehw,~l l t :ne  m i t  d i c h t  

l i e g e m l c n  I~it~<~idtrdl~[t.hen gefi iJ l t~.  Z e l l t  +. 

yon t).rkinj~_schcn Zellen erweist sich jedoeh nicht  nnr  nieht als mffgetrieben, 
sondern viehnehr verkleinert,  wie gcsehrumpft,  zaekig begrenzt und schmutzigr,  Jt 
gefii.rbt. Um (lies(. Zellen. in denen der Kern klumpig anssieht trod undeut l ieh veto 
Pla,~ma si,:h abhebt ,  ein sehalenf6rmiger leer erseheinender Raum (s. Abh. 2, J, 2). 
Grol3e runde Wabenzcllen fehlen. Wohl aber finden sich rundliche, zum Teil auch 
etwas lRngliche Zellen yon weehselndem, zum Teil reeht hetrti.chtliehem Umfan~ 
mit sehr feinktirnigem GefiJge und yon belier Miiuliehgrauer Farbe in m/i-Big reich- 
licher Anz'thl vers t reut  im St ra tum moleculare und in der Kfrnerschieht  (s. Abb.  3.,5') : 
ihr Kern moist oval und ehromat inarm odor am Rande liegend und etwas eingedellt. 
1)++n auffMligsten Befund stelLen jedoeh eigenartige, scharf begrenzte, meist  rund- 
lich-eifSrmige Zellen von dunkler, blgmlieh-griinlieher Farbe t u n d  v611ig homogener 
I~esehaffenheit dar  (s. Abb. 3, t--.4'"); sic ~ind durehwetzs kleiner aIs die et, en 

z leh pflege die Schnit te formolfixierten Untersuehungsgntes ve t  Anstcllung 
der M~tltor+/sehea F/i, rbung in Erlickischer Flfissigkeit t>e[ 34 +J auf 24 S t tmdcn zu 
beizen. 
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besehriel)enen feingekgrnten Zellen; ihr Kern racist eingedellt und hS, ufig am Rand 
gelegen; unverkennb~r isl~ ihre cage naehbarschaft l iehe Beziehung zu den Capillaren. 
Sic liegen vor allem in der grol3zelligen Sehichte und in den /iut3eren Teilen des 
S t ra tum granulosum, hgufig in kleinen Gruppen beisammen; spiirlicher l inden sic 
sieh auch im Stra tum moleculare. 

t Kleinen runden, wenig auffit]ligen Zellen mi t  wabigem Plasma begegnet man 
in mttl3ig reichlicher Menge in den zarten I-Iirnhiiuten oder um die Gefii, ge im Mark. 

2. Ha matoxylin-Easi.n//irburuj. Bel der vergleichenden Betrachtung yon Schnit- 
ten des ,Vie.ma~n-Pick-Falles und des Tay-SaJ~s-Scha/Jer-Falles mit schwach 

_\hh. 3. 2",jiihrigt.,~ .%lii,lcht'n. 1,'o;'mol. CJl.ql,~idin-l'artlffin. :llrtlb*r!ls |~il~dcgc~w.hsfiirLIm-,. 
Vt';'xr. 31)lffat.h. 7"r~!l-,'gttch.,~-Ncltetffersche am~luvotisehe ldi.tie. ],Tleinhiln. 1 .'qtl'tllltltt 

Igl'; '~tlltl(,Sttl/I; 2 ~t I ' a t l l l l l l  ]lll}](.~'tl[;}I'C; ;; ]~.6T'llUll( ' i ' lZOlle; 4 - - - 4 " '  hl}lll()gCl'l~.! mt'!lc][l.  

vet'grSI3ernden Linsen erscheint die zierliche Faltung der Kleinhirurinde und das 
dichte C, efiige (ler Kbrnersehichte bei der Ni~mmnn-Pickschen Erkrankung einer- 
seits, die plumpe Faltung der Kleinhirnrinde und das seh/ittere Gefiige dcr K6rnel'- 
s,,hichte hci dcr 7'ay-Sarhs-,gcha/.ierschen l',:rkrankung andererseits bemerkenswert 
(vgl. Abb. 4, 5). 

]3ei dcr _Viema~n-Piekschcn Erkrankung die Leiber und aufgetriebenen Fort- 
sittzc der t'urkinjesehen Zellen feinwabig, das ]?lasmanetz kamn angefi~,'bt. Das 
(;efflge der Wabenzelten stellcnweise fast schaunaig [Schaumzdlen (Smetarm)1. 

Bei der Tay-Sachs-Sch,.t//e.rsehen amaurotisehen Idiotic das Gefiige der auf- 
getriebencn P~erki,njesehen Zcllen eher feinstk6rnig, die kleinen Purki.n]esehen Zellen 
yon sehmutzigroter Farbe. AuBerordentlieh zart  gekOrnt und fast; ungefii.rbt (tie 
K6rnehenzelten. Die homogenen Zetlen bei dieser Fi~.rbung wenig auffgllig, von 
zarter  rosaroter his r/3tliehgrauer k'arbe. 

3. th'imato.cyli~-Smlan/iirlyung a~, Gelatinege/rierschnitten. Bei der Niemnm~. 
Pickschen Erkrankung su(hmfgrbbare Zelien nur  in den zarten liirnh/*uten und um 
die Gefgl3e des )larkes, gelegentlieh auch in der Rinde anzutreffen; ihr Zellei}) ge- 
fiillt mit fettigen grellgelbroten ],~Srnehen und kurzen gedrungenen Krystallen 
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A b b .  t. 29 M~)u;tt, c ~ l t c s M i i ( l c l l c n ,  i,'[~ralol. Ce l lo id in -P~ l ' a f f in .  ]Iiim.-J::~>i~l. V~,rgr. 2()f~l~'h. 
~Vi*:m~l~n-I'icI,'~r'hc K r ~ l n k h e i t .  J(h~inhi) 'n. (~l)cr~icht. ] ) ic  ] (6t 'ncr~vhi(~hie  d b , h t  g ' e f i i~ t  (,l). 

l ) ic  ~.Vindun~eL~ (!h,u' .sc)lmal. 

Al)b .  5. 2 ' . ' , j l i .hriges 5[iidcht*n. Form, ) l .  (Tcll , ) idin-Par~dfin.  I-[ilm.-E,~sin. V e r g r .  21)fm'h. 
Tay-~'a~'h-,Schafferschc a m a u r o t i s ( . h e  i d i o t i c .  K l e i n h i r n .  t_~bersieht. Die  l ( . 6 r n c r ~ c h i c h t e  

aufgc l , J~ 'ker t  (t~), d ic  "~Vindungen l)lu.mp. 
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(s. Abb. 6a). Bei der Tay-Sachs-Sctu.t//erschen amaurotischen Idiotie die Purk in#-  
schen Zellen und ihre aufgctriebenen Fortsatzc dutch da~ Hi~matoxylin schmutzig- 
blaulichgrau angefgrbt, vielerorts ~cdoch zug]eich durch den Sud,%nfarbstoff gclb- 
lich g~'t6nt. In  btasser bliiulichgrauer bis blgulichgelbcr Mischf;~rbc auch die K6rn- 
chenzcllen aufscheinend. Dic homogencn Zellen deutlich hervortretend,  yon hell- 
gelbcr Farbe, vielfach jcdoch blgu]ich get6nt  (s. Abb. 6b). M.aBig reichliehc, mit  
fettigen grellgclbrotcn K6rncrn und kurzen gedrungenen Krysta]len gefiilltc Zcllen 
in den zartcn Hirnhguten und vm dic Oefs des Markes. 

.~hh. ~. It 20 ~1~I1. ; l l l t :s -~[ii.dq]lell. Fl~l'lllol. (lc/l ' i(,rschllitl~. ]i'i[IJI.-.qlldall. Vel'gl'. 3flUf;ictl. 

.VicmtmT~-Pis'ksr ]K_rankheit. ]{ le i t lhhu .  l ,  1' S e l m m n z e l l c n :  die l ipo id i~ tq l  Tvolffcn 
un~efSrb t .  2 ~ t r a t u m g r ; t n u l o ~ u n t ;  3 StI ';ItlllII rnoleunlnrt: ,  b 2~,'~jiihri'.zes 51gd, ' lmn. ][,',WlllOl. 
/ [ i im. -Sud ; in .  Vel'gv. 301ffavh. 5l'ft!l-Ntlt.t~.~-Nch(tff,:rselle !un;tltlR)l~Jst']v: Id i~ t i e .  ]'{l~'Jll]l]l'll. 
1, l" 8ndnnfih 'bl~nre ll~)llltjgelll, ~elleil .  2 ,~tl?a/glllll gl['il[lllloslllll; ..{ ~trltl[.llllJ llto|l~t.lll~ll't). 

4. ,,Einsch.luflidrbuT~g'" ~ i.n ei~zem wdflrige~, lVein.slein,~&~re.Thio~dngemlsch bzw. 
i,rt, ei m~r u','~flrige~ Thio~ffnl,6.su~t,~ an. G'd<ltinege[Herschnitte~ (s. Abb. 7). Bei dec 
2,,rieman.l>I'icks,,'l~.cn Erkr~mkung die kOrnigen Ein)agcrm~gun in den Zelleibcrn und 
a.nfgetriebenen Fortsgezcn der P~trkil~.#sehen Zellen sowie in den Wabenzellen 
metaehi'omatisvh rosenrot gefih'bt. I)M)ui die Einlagerungen in den PT,rki.~*.]eschen 
Zellen fcink6rnig und oftmmls etwas hellcr get6nt, in den Wabenzcllen mehr tropfig- 
vakuolig. 

Die dichte Plasmazone um die Kerne der t*urki'njeschen Zellen bijou gefhrbt. 
Die K6rncrzellcn [rei yon metachromatisch gefhrbten K6rnchen. MTetachromatisch 
rot gef~trbte K6rnehen und grtinlieh glihxzende gedrungene tqrvstatle in don Waben- 
zellen im Bereicbc der zarten Hirnhgute  sowie um die Gef~-13e des Markcs. 

Bei der 2'ay-gach~-S~:ha//erschen ~maurotisehea Idle)tie die Einl~gerungen in 
den Fortsatzen und in den Leibern dt, r P.urkinjesehen Zellcn, soweit sie aufgctrieben 

* Siehc Fe'~lrler." Virehows Arch. "~96, 645 (1.03~). 



492 F. Fe~'ter: 

erseheinen, ebenso wie in den K6rnchenzellen metachromatiseh dunkel ro t  getSnt. 
Die Einlagerungen feinkOrnig. Die dichte Plasmazone um die Kerne der Purldn.je- 
schen Zetlen blau gef/i.rbt, und bl~u get6nt aueh die Leiber der zaekig geschrumpften 
Purkinjeschea Zellen. Reichliche feintropfige, rot metaehromasierende. Einlage- 
rungen in den KSrnerzellen. Die Leiber der homogenen Zellen mattgl/inzend, im 
allgemeinen schmutzig blauviolett get6nt und unregelm~gig verstreute, a n  Menge 
weehselnde, doch niemals sehr reichliehe, rot metachromasierende feinstkOrnige 
Einlagerungen tuffweisend. In den zarten tIirnh/iuten und um die Ceftige d e s  )Iarkes 

A b b .  7. II 20 M u m  alLes  5[ i tdeL,en.  F o r u m l .  ( h ' l a t i n e .  I i c f r i ~ r m - h n i t l .  ' l ' h i , n l i n  ( ] ,2 ius ,hh l lZ-  
I i i l ' [ l i in~) .  A i c m r , n n - l ~ i c l c s c h e  Kr~mkh( : ' i t .  K h q n h i r n .  [_~bcvMcht. I t ' u r l , : i n j c s c h e  ( ; a l l g l i c l l -  
zc l lc  ( n d t  l',18~qll'{it IIII?tlII:hPIHIIIISIUI'k~IIdCI �9 l i l l o i d i g l , r  ]"][illilgOl'llll~). ~, if" N(JhOlJl l lzcl lc i l  
{i[%i1 i'll~lt'itl'~lt lll(,tlll,hP~Hllil,-4iPl~_,tld(~i' l i l m i d i g e r  E i n l i l g t ' i ' l l l l ~ ;  .~ i l i t ' hL Kef iLgt t ; s  S t l ' t t [ l l l l i  
~I'//I]II[O,NIIIII: ~ Sl I ' ; t~ l l l l l  lllol(~c!ll}~I'(~; ~ Zi l l ' | t '  I [ i l ' / t h~ l l l t ,  (hlI'(:h.-;('tzt lllit, l[Imidl)t ,hl .d~tnc, II 
h i s t i o ( . . v t i i r c n  I"rel . lzlqlen.  b 2 ~ ' j : i h r i g e s  ~ [ i i d f ' h e l l .  F,!I'III~II. ( i e l a t i n c .  G e l ' r i e r ~ c h n i t t .  
Thi.nin (l,:ins~'hhtf.lf/il'bungr). Ttt!l-,S'ar amaur,ltisehe Idioti~. t,2_leinhit'n. 
l[_)bcrsicht, l lbtrkinje,~chc (;an~rlienzelh~ (mit dunkelrot metachrnmaMet'cndcr ]ipt)idiger 
Einla~zerung); 1" Dendrit ciner Purki~deschen Zelle; 3 K6ruchenzelle fruit dunkeh.~K m~ta- 
(YhPOlllllNi(~I'l~lllleF l i lmidi~zer  F, i l lhlg( , l ' t l l l lg) ;  .~, a u f C e h ) c k f - r t e s  S t r a t l u n  g l ' l l n l l l o s l l l i l ;  .g ~ t i ' ; l [ l l i l l  

i n o l e e l l l a r e .  

mSd]ig reiehliche rundliche Zellcn, in denen neben ungefhrbten Tropfen ~ueh rosen- 
rot met,~ehromasierende troprige Einiagerungen und bn'iinlicii gl~inzende, kurze 
gedrungene Krystalle sieh vorfinden. 

5. Fiirbu'ng nelch |l'eigert-Schaffer (Weigertsehe 3larkscheidcnffzbun~ in der 
Abttnderung nach Scha[]er) an Ge/rier.~chnittt,'n. In v611iger I~hereinstimmung mit 
der yon Sc]m/jer gegebenen Besehx'eibung bei der Yiema,in-Picksehen Krankheit  
die Leiber der Purkin]e~ehen Zellen mad ihre VerS.stehmgen mit sehw~rzen K6rn- 
e.hen wie besthubt. Geschwfi,rzt aueh die K6rner der maulheerf6rmigen Zellen. 
Die KSrnerzellen frei yon gesehwSrzten Einlagerungen. Wohl aber l inden sieh 
solche in den Zellen der [ntima trod Adventitia an den Gelid, lien der Araehnoidea. 
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13ei der Tay-Sachs-Scha//ersehen am~urotisehen Idiotie die kSrnigen Einl~ge- 
rungen in den Purkinjeschen Zellen, in den KOrnchenzellen und in den K6rner- 
zellen sehwarz gefgrbt, doeh findet sich in etwas mehr entfSrbten Selmitten eine 
ganze Reihe zwar aufgetriebener, aber nur mit spitrlieh verstreuten sehwarzen 
KSrnern dm'chsetzter Purkin#scher Zellen vor. Die homogenen ZeUen als sehwarze 
Pl/ittehen aufseheinend, aber in etwas st~.rker entfhrbten Sehnitten gleichfMls nur 
verstreute schwarze Kgrnchen aufweisend. Der kSrnehenfreie PlasmMmf um die 
Kerne der aufgetriebenen Purkin]e.sehen Zellen in der Regel nieht gesehwii.rzt und 
zumeist ebensowenig (lie Leiher der zackig gcschrumpftcn Purkinje~schen Zellen. 

Was sich an lipoidert Stoffen in den mit Weinsteins/iure-Thionin 
(bzw. Thionin) naeh dem sog. Einsehlul3verfahren gef'grbten Schnit ten 
metachromatisch rot fgrbt, erweist sich bei Anwendung der Weigert- 
Scha//erschen Markscheidenfhrbung in mlr wenig entf'Xrbten Sehnitten 
im allgemeinen gMchfalls angef/trbt, in aueh nut  etwas mchr entfSrbten 
Schnitten jedoeh m , r  zum Tell. Ich miichte deshalb zmn Studimn der 
versehiedenen in l{e(le stehenden tipoidigen Einlagerungen unbedingt der 
s,~g. I:~insehlu[3fs in einem ~,Veinsteins/iure-Thioningenlisch (bzw. in 
reiner ~s ThioninlSsung) den Vorzug geben, insofe,'n als bei ihrer 
Anwen(hmg (lm' Schnitt mit ein~w gewissen Farbstoffmenge etngesehlossen 
~vird und ihrer Finwirkung iiberlasscn bleibt, eine \Villkiir des la'Sr'benden 
also ausges(:haltet m'sclwint. Anders bei der\+ornahme der'Weigert-Ncha//er- 
s~'hen ]:iirbung. Hier mug man, um eincn ,,svhSnen" Ausfall der gSrbung 
zu erziehen, di//erenzieren, also bis zu einem gewiinsehten Ziel entfSrben. 
IIiffereuzierung aber bedcutet. Willkiir yon wechs~'lndem AusmaB. ])ie 
Wichtigklqt (licses grundsii~tzlichen Ulltecs('hiedes erhellt a.us folgendem: 
Nchaf/er h!hrt, wie ein~angs erwiihnt., (la~ die Ans('hwclhmg din' t'urkbnje- 
s('hen (langlienzelh'n auf ciner Quelhmg des l-[yalopla.sma mit sp/tt.erer 
AusfMhtng bestimnlt gearteter lipoidiger Tropfen bt'ruhe, un(l stAitzt diese 
.Lehre auf die 'l 'atsaehe. (lag man boi Anwendung der ll%igert-Nrha//er- 
sehen FSrtmng ~mfgetriebenen Pttrkinjesehen Zellen begegnet, in dercn 
Zelh'ib gesehwgrzte lipoidige K6rner nut verstreut aufseheinen, w/thrend 
das zwischcn den Kiirne,'n gelegene .Pla.sma homogen a.mnutet, leh mu[3 
auf Grund mciner Erfahrung diese Lehre fiir irrig halten und glaube 
(lie Quelle dieses h ' r tumes eben in dem wm Scha.ffer vor allem angewen- 
deten, in Rede stehenden Fgrbeverfahren zu erblieken, insofern als bei 
einem gewissen Grade des hierbei nStigen Differenzierens ein 'l!eil der 
KSrnchen entfitrbt und damit  unsiehtbar gemaeht  werden kann. 

[eh babe jedenfalls in meinen in einem Weinsteins/iure-Thioningemisch 
eingcschlossenen Schnit ten yon amaurotiseher ldiotie niemala eine au/- 
getriebene Purkinjesche Zelle gesehen, deren An,~'chwellung dutch etwa.s 
amteres als dutch die Einlageru.ng metachroma.s'ierender lipoidiger Trop[en 
bedingt gewe,~'en wgire. Bei Anwenduug des besagten Fgrbeverfahrens 
habe ieh also niemals die yon s gesehilderten und im Liehtbild 
wiedergegebenen Bilder aufgetriebener, von nut  wenigen Kgrnchen durch- 
setzter Purkinjeseher Zellen begegnet, wohl abet kenne ieh sie arts 

Vir(,h,~ws Ar( 'hiv.  B(1. aE~4. 32 
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Schnitten, die nach Weigert-Scha]]er gefarbt wurden. Die Erkl~rung 
lfierfiir ergibt sich meines Erachtens aus den cben gemaehtm~ Ausfiih- 
rungen. 

Schaj/er nennt die bci Anwendung der Weigert-Scha//erschen F~rbung  
geschwgrzten KSrner lecithinoid. Ich mSchte die Frage nach der meincs 
Erachtens besondercn chcmischen Beschaffenheit diescr zweife]los lipoi- 
digen und vermutlich zur Gruppe der Phosphatide oder Cerebroside gc- 
h5rigcn metachromasierenden (s. oben) Einlagcrungen ffir often erkl~iren 
(s. Klenk, S. 483/484) und vcrweisc bier nut kurz auf eine einschlggige, 
soeben in Virchows Archiv ersehienenc Vcr6ffentliehung meines Mit- 
~u'beiters F. Bienwald ,,Zur Histochemic des Hirnanhangcs". 

In mancher Hinsicht also laufcn die Meinungen und Ausfiihrungcn 
Ncluz//ers hinsichtlich der histologischen Ver/mderungen, zun'~ehst des 
Klcinhirnes, mit den Darlcgungen vorlicgender Arbcit nicht glcich, im  
wesentlichen, im grundsgtzlichen jedoch bedeuteg das Ergcbnis mciner 
Untersuehungen am Kleinhirn durchaus cine BcstStigung dcr Lchrc 
Sd~a//ers v o n d c r  Versehiedenhcit d(~r A'ie'manrt-Pickschen Krankhe i t  
und dcr amaurotisehen Idiotic. 

Fiir das Kleinhirn beantwortcn sich demnach die bciden obcn gestclltcn 
Fragcn wi,~ folgt : 

1. Dec histologisehe .Beflmd bci dcr Yi,,m~tt~n-Pickschen Krankheit. 
nnd bei (ler tmmm'otischen Idiotic ist schon am Kleinhirn (lurehaus nicht 
der glcichc. Sehon (tie Vurand,:~rungen an den P~trkin.jeschen Gt~nglien- 
zellen seheincn cinander nieht vSllig gleich zu sein. Bei dcr Niemann- 
Pickschcn .KPankheit finden sich ,,Scha.umzeUen" (HSmatoxylin-Eosin) 
und die Zellcn dts Stratum granulosum erwcisen sieh frci yon lipoidig~-r 
Einlagcrmag. 13ei der amam'otischcn Idiotic finden sieh KSrnchenzellen 
(Hi~ma.toxylin-Eosin), homogenc Zellcn (H~hnatoxylin-Eosin, Sudan)mad 
(tie Zelhm des Stratum granulosum enthaltcn rcichlieh tropfiges Lipoid. 

2. Die bestchcnden Unterschiede la.ssen sich attch nieht etwa. dadurch 
erklSren, dab (lie bei der Nie,mann-Picksehcn Krankheit. anzutreffcnden 
VeriuMerungen lediglich einc innerhalb dcr gleichen Zellartcn n u t  vcr- 
sti~rkte Ausbihhmg bzw. cine-st/~rkere, mehr Zellarten umfassende Aus- 
brcitung dcr bei dcr ama.urotischen Idiotic zu beobachtenden Verand(,- 
rungen wiircn. Das histologiseh fagba.re krankhaftc Geschehcn spielt 
sieh viehnehr bei beiden Krankheitcn zum Tell in verschiedcnen Z('ll- 
argon ab u~ld ist auch innerhalb kin und derselbcn Zelhu't ein verschic- 
denes. Richtig ist allerdings, da[] bei Anwcndung (let Weige.rtschen Mark- 
seheidenfarbung die KSrnclung der Purkinjesc'hen Ganglienzellen in bciden 
F/tllcn zun/tchst kaum voneinandcr unterschcidbar ist. Abet auch diese 
anscheinende l~bereinstimmung wird zumindest sehr fraglich bei An- 
wendung der sot. Einschlultf/irbung mittels einer wiil3rigen ThioninlSsung 
crier mittels eines w/~grigen Wcinsteins/i, urc-Thiolfingemisehes bzw. der 
anderen oben angcffihrtell Fi~rbungcn. 
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Die Ausfiihrlichkeit der obigen, unter  dem Winkel  des Vergleiches 
gegebenen hist, ologisehen Schilderung reehtfert igt  sich nieht  nur  hinsicht- 
lieh der Frage, ob N~emann-Pic]~sche Krankhe i t  und  Tay-Sachs-Scha[/er- 
sehe amaurotisehe Idiotic lediglieh versehiedene Erseheinungsformen der 
gleiehen Kra.nkheit seien, sondern ebenso hinsichtlieh der Frage, ob beide 
Kra,nkheiten gegebenenfalls vergesellschafteg vorkg, men. Die erste Frage 
beantwor te  ich, wie bereits betont ,  schon auf Grund der Kle inhi rnunter -  
suchung entsehieden mit  Nein (Scha//er, v. Sdntha). 

Die zweite Frage maehte ieh dahingehend beantworten,  daft meines 
Erachtens  vorerst kein begriindeter Anlait vorliegt,, die besagte M6glieh- 
keit anzmlehmen;  jedenfal]s niehg in dem Hamburgersehen Fall,  der als 
Verwirkliehung dieser M6gliehkeig zu gelten seheint (Scha//er).  

DaB das schwere Befiflh.nsein des Gehirnes und Rfiekenmarkes bei einer Xie- 
w,l~Ln-Pi~'kschen ICranktmit noch keine amaurotisehe Idiotie hedeutet, hat Scha[/er 
fiir den entsprechend liegendvn v. 3Ic~le~t.b~trgsehen Fall einer ,Vie.ma~vn-Picksehen 
Krankhcit, bci dem die vorgefundenen sehweren Him- und Pdiekenmarksverimdc- 
rungen eSensowenig wic in der eigenen Bcobachtung vorlieg~mder Arbeit (Fall 
Sm.ctanr~) eine 0bereinstimmung mit dt, rn Bildc der amauroti.~chea Idi~t.ie auf- 
wi~..son, mit l~e',~ht betont. Andererscits abet will Scba[[cr ([930) den Hr~mburger. 
Bi~lsch.ow,~h:yschen Fall gelten lassen a.ls Kombination (Vergesellsehaftung) ..in dcr 
Erkrankung des mesoderw.alen rcticuloendothelialen Apparates mit dcr des eklo- 
d,.rmale~. Zentralnervensystems" und erblickt in diesem Zusammenhang in tt(.r 
End~gcnitiit ,,eine gemeinsame Pattform beider Leiden". 3Ieines Erachtens jedoch 
n,acht S,:ha/jer bier, im P, ahmen gestaltlicher FrOrtcrungen, ganz zu Unreeht einei~ 
L'nterschitrd zwischen dem lt(tmb~trger-Biel.schow,~'],'ysehen und dem v. 3[eye.nb~rg- 
sehcn Fall (dem. wie hetont, dt*r Smel,'t~asche Fall vorlfi'gender Arbcit v011ig gh,idlt) ; 
insofcrn n/s ganz zu Unreeht, als em glciehzeitigcs 13efallenscin des mesoder- 
malen retieul~*endothelialeu Apparates und des ektodermalen Nervensystems in 
a~le~n dicsen Fii',len vorliegt: a.ber in keinenl dicsec Fiti!e handelt es sich u.'n einu Vet'- 
gesellschaftung z~oier Leiden. Dcnn Vergcsellschaft.ung zweier Krankheitcn wiirdc 
das gleichzeitigc Vorh md ~nsei ~ dor sow~phl [iir die eine wie fiir die andere Krank- 
t:oit kennzciehnenden Vc.riinderung~.n b~:deuten. I)em ist abet nieht so. 

Ich babe reich im vorstehenden hinsiehtlich der zcntralen nerwisen 
Organe auf die Bespreehung der im Klei~hlrn herrsehenden Verh/tltnisse 
be.~chriinkt. Eine VerSffentlichung der anl Grol3hirn und  am Riicken- 
mark erhobenen Befunde soil, wennmSglich, andernor ts  erfolgen. 

Ausfiihrlich aber sei im folgenden a.uf die feiner,,'tt gestaitlich fal3ba.ren 
Ver/inderungen in den sog. inne're~ Orgam, n cingegangen. 

1. Leber. Bei der omauroti.~h~m ldiotie die Leberzellen. die Endothelzellen 
der Capillaren und die N.up//ersehen Sternzetlen v611ig frei yon tropfigen fettigen Ein- 
lagerungen. Ein zunftch~t sehr eigen~rtiger Befund f~llt in den periportalen Fe|deru 
:mr. Hier linden sich entweder einzeln liegende oder in kurzen I~eihen angeordnete, 
seharf begrenztc riesige Zellen, die mmdlieh-eifSrmig odr gegeneinander etwas abge- 
platter und mit ziemlieh feinen KSrnehen auf ([as dichteste geftillt, selten einmal 
zugl(,ich auch v~kuolig erscheinen (s. Ahb. Sa, 9). Diese l,:6rnchcn verhaIten sich 
fS.rberisc.h wie f~lgt: Bei Anwendung der sog. Einschluflf/irbung in ei~em "~Veinstt,in- 
sgure-'t'hioningemisch erseheinen sie gretlrot bis gelbro~, g,~nz seiten getbliehgrau, ia 
Sudansehnitten nehmen sie einen sehr zarten gelblichen Ton an; hei Anwendung der 
Markseheidenf/~rbung naeh IFeigert sohwi~rzen sic sich nicht. Die Einbettung in 

32* 
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Celloidin-Para[fin bringt zweifellos einiges an ihuen zur L6sung; die Zellen erseheinen 
dann mehr feinwabig-k6rnig (s. A~)b. 8b). Der verh~ltnism/iBig ehromatinarme Kern 
lit:gt stats ~m Rande; doeh versteht es sieh bei dem Umfang der Zellen, daI] sie im 
Einzelsehuitt oftmals kernlos erscheinen und f6rmlieh wie K6rnerk't~geb~ ~nmuten.  
In Reihenschnitten habe i~:h wirkliah kernlose solehe Zellen nicht angeteoffen. Die 
Z~d~l der Zellen ist im ga.nzen eine beseheidene. In einem Sehnitt  von 1 qern Fl~ehe 
findet sieh etwa 1 Dutzend. In der Regal liagan sic im Bereieh der periportalen 
/,'elder, selten einmal aueh in den /iul3erstan Randteilan der L/ippehan zwisehan 

Abb.  8. 2~,Aiihriwcs 3Iit .h.hen. T a y . , N a c h s - S c h r t l f e r , ; c h c  amaur t ) t i~r .he  Idi ,~t ie .  Lcl~cv. 
l*er ipor ta lc  Felder ' .  l - - 1  . . . . .  g e k i ; r n t e  l:l('llrog'eBe Ze l l en  ~K_(irnerku~ehl). a I:'~cm~*I. t l c l n t i n e .  
Ilcfriersr.llni~,t.  " l ' h i -n in  (E insch lu l3 f~ rbung l .  b l,'~Jrnml. ( ' e l l n i d i n - l ' ; i r a f f i n .  l l i i ~ . - E o s i n .  

2 }][ktliiel 17lal'klo'~t?r N e r v e n f a s c r n :  J L i e h [ u i l ~  e iner  Al ' tc l ' ia  il),torhJl~ltlari,% 

C~pillamwmd und Leberzallbatken. Die Herkunft diaser Zellen erwias sich allf 
Grund sorgrf/tltigar umff, nglieher Untersuehungen namentlieh an Sehnit ten,  (tie ia 
ein WeinstainsSura-Thiouingemiseh eingesehlos,sen wurden, a!s folgende: In den 
marklo.~.n Nervenfaserbfindeln innerhalb der perilmrtalan Felder, und zwar  in den 
kleineren Bfindelehen ersichtlieh hgufiger, .~eheinen an den Pelen der aingestreuten 
Kerne vielerorts ziemlieh feine K6rnehen auf, entweder nut  vereinzelt oder in 
winzigen kegelf6rmigen Haufehen. 13avon ]assert sieh alle Uber~{tn~e fiber spinde- 
lige gek6m~te Zellen his zu dan gek6rnten ZelMesen verfolgan (s. Abb. S a, 2). Dem- 
naeh ist Mar, dab es sieh um nelzrogene Zellan handaln mu[3. Fraglieh bleibt nur. 
ob es sich urn ver/~nderte marklose Nervenfasern oder um ver~i, nderte Zellen des 
Nervenzwisehengewebes handelt. Markhaltige Nerw, nfas~'rn sehelden aus: (:lie fray- 
lichen Zcllen sind viel zu zahlreieh, ats dab sic den hier fiir gewOhnlieh nur sp~rlieh 
vorkommenden markh~ltigen Nervenfasern entspreehen k6nnten. In jenell Zetlen. 
die erst einiga wenige K6rnehen an dan Polen ihrer Kerne aufwci.sen, der l~ern racist 
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eif6rmig, seltener stitl)chenf6rmig; st~,behenf6rmig sind bekanntl ieh in marklosen 
Nervenfaserbiindeln die Kerne der marklosen Fasern und ei[6rmig (lie Kerne der 
Zellen des Endoneur ium;  sp/J, rtiehe K6rnehen seheinen sieh ~lso sowohl in mark- 
losen Nervenfasern wie in Zellen des Zwisehengewebes zu l inden;  in den k6rnehen- 
reiehen Zellen jedoeh begegnet man aussehlieBlieh eif6rmigen und sehildehenf6r- 
mlgen Kernen,  was bis zu einem gewissen Grade dafiir sprieht, dat3 zumindest 
die K6rnerkugeln yon Zellen des Zwisc.hengewebes sieh herleiten. Sicher ist dies 
aber nieht,  insofern als ja st/~rkere k6rnige Einlagerung zu einer Form~inderung 
st~i.behenf6rmiger Kerne fi ihren k6nnte. Spindelige solehe Zellen linden sieh auch 

.t, b t , .  9.  "2 ~ ~.iiihri.'-.'t!s _Mii, |cht,  n .  l : '~!rmo].  ( ; e f r i t ' r s ( ' h n i t t .  l , : r , , s y l c t . . h t v h ) h ' t t  ( . l ' : ins~-hhlg-  
f i i r l m n l ~ ) .  "l'~t:l-Na~'hs-Nr a n l a l l r o t i s f : l : e  f d i m i e .  IA.her .  1 Izc 'ki i l ' l l tc  i ) l : l l i '{ l~ci ic  
Z o ] [ c  in  t2iI1ci[i ]~;i]iltll'l i l l ; irkll~sl?P Ne l ' , , ' c n f ; t s l : r n  ~2):  3 i~t!l ' i lmrtAiles ] { i i l d t . gcwc[ ! t ' ;  .1 gUll~l 

i n t t : r l o l ; l l l i l r i s :  5 L t ! [ : c l ' gowt : l : e .  

in den 5ul3eren (;cf~,f~,wandsehichten; ieh ha]te sie fiir zugeh6rig zum Nervengeflecht 
der Gefikgwandung. Frei im Bindc, gewebe [h:gend hahe ich sie nicht angetrr 
I)as Bindege~ebe erweist sieh iibrigens als v611ig frei wm jeglieher tropfigen h,ttigen 
Einlagerung. 

:2. 3[ilz. Die Pulpa vollkommen frei voa tropfigen fettigetl Einlagerungen. 
In den Follikeln kleine Gruppen dieht mit  sudanfi~.rbbarer Masse bel'ldener, etwas 
umfSnglieherer Retieulumzellen. In Weinsteinsi~ure-Thioninsehnitten (EinschlulL 
f~rhung) mii,13ig reiehliehe, racist spindelige, mit  rot gefSrbten KSrnchen dicht  be- 
ladene Zellen in den /~ul3eren Wandsetdehten der arteriellen Aufzweigungen. selten 
einmal a.uch KOrnerkugeln an gleieher Stetle oder in den 3IilzbMlcehen. 

l'3ine eingehende histologisehe Beschreibung der Leber- nnd Milzver/~nderungen 
hei der Niemann-PicL:sehen Kraukhei t  er~ibrigt sieh, sie ist ja mehrfach im Sehrift- 
t.um niedergelegt. Eigens tlervorgehoben sei jedoch, dab die fiir Leber und 3Iilz 
der Xiemann-Pic.ksehen Krankhei t  so ungemein kennzeiehnende und hier sieh 
massenhaft  vorfindende W~benzelle mit sehaumiger Aufl6sung des Plasmas (Sehaum- 
zelle ~5;melanas) bei tier ~tmaurotisehen Idi~)tie, wie aus der obigen Sehilderung er- 
siehtlieh, v611ig fehtt. Neurogene K6rnehenzellen finden sieh in der Leber bei 
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Niemann-Pickseher Krankhei t  gleiehfalls, jedoeh deutlieh gr6ber gek6rn~:, inner- 
halb der nerv6sen Gefleehte des yon massenhaften Sehaumzellen durchsetz ten  
periportalen J)~indegewebes (s. Abb. 10). Die Inhal tsmasse der Schaumzellen n immt  
iibrigens in Gefriersehnitten bei Anwendung der sog. Einsehlul?fErbung i n  einem 
Weiz~steinsiiure-Thioningemiseh einen deutlieh rosenrot metachromasierenden Farb- 
t o n  a n  i .  

3. Darm. a) D~nndarm. ]3ei der a~naurotischen Idiotie in den Weinsteins/iure- 
Thioninsehnit ten (Einsehlul3f/trbung) die GanglieT~zellen und .tJervSsen Beffleitzellen 

A b b .  10. :2 t ;d i ih r i f fcs  Mih!,cht~n. l~'~rnl(~l. ( ; e f I i e l ' s ~ : h n i t t .  ~,Vtdns~t~,in~fiul-(~-Thi~Jnill i E i n -  
s t ' h l t t f l [ i i l ' [ Ju l lg )  Nicrt*on'n-t)l'cks(:he ~ K r a n k h e i t .  IJe|)el ' .  1 )er i l )oJ ' ta les  Ftq,1.  l k ( i l ' t l i ~ - w u l ) i g e  
llL!tl]'ll~t.'ne Z tqh ' ,  i i l  (~illt~Ill }liitltt(y] illlll 'k[osl~]" N(2i'vffill'[t:~t?l'n; 2~. 2" Ii~i'('[iz('[l i[il?st, s Nl_'l,v(?Ii- 
f a s t ? r b ( t n d c l s :  3, J" ~( , t l i l l l l l lZt , l |e[1;  r c c h t s  l l l [ l ten  if l l  B i h l c  t i n  I~zliizt~s l,~.(gcr s~)l , 'hcr  ~cJ l ; l l l l l t -  

z e ] | e i l ;  -t g i l : h t l l l l g  t ' i l l e s  k l e i l l c r l  Illtl[(~ll~'itIIgl'S. 

sow,.,hl dos .l,r wit- des McifiT~e'rseheu (h~flechtes mit metachromatisch 
rot gefiirbten fettigen KOrnchcn (licht gefiillt. Dal)ei der Fart)t(m der l(Si 'nchen 
in den G~m~lienzellen im allgemeincn Mhnliehrot. jencr der K6rnehen in den 13egleit- 
zellen grellrot bis gelbrot:  doch ]assen sieh Uberg/inge im Farb ton  beobaehten.  
5Ianehmal die Lagerung der K6rnehen etwas locker; ihre Dieke 1)is zu einem ge- 
wissen Grade weehsclnd, im allgemeinen erseheinen die K6rnehen eher rein;  den 
feineren KSrnchen k6nnen aber aueh grSbere beigemengt sein und getegentlieh 
erseheint das (;effige der Zelleiber zum Teil kSrnig, zum Tell sehollig-vakuolig. 
~Doeh ist das sehollige Clefiige zweifelh)s sehr selten. Die oben in Leber und  5Iilz 
besehriebenen K6rnerkugeln und ihre spindeligen Vorstufen finden sieh aueh in 
der Darmwand wieder und zwar spiirlich verstreut  in dun 5Iuskelhituten, reiehlieher 
im A uerbachsehen und Mei/3-ne~ehen Gefleeht, am reiehiiehsten, jedoeh noeh  immer 
nut  verstreut,  in der eigentliehen Schleimhautsehiehte.  Die in den 51uskelh~uten 
gelegenen K6rnerkugeln liegen Mar erkennbar  in den feineren Aufzweigungen des 

Siehe Virchows Arch. 296, 651 (1936). 
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nerv6sen Geflechtes. in der eigentlichen Schleimhautschichte sind ihre riiumlichen 
Beziehungen zum Nervengewebe nieht  unmit te lbar  ersiehtlieh; im Bindegewebe 
der  Unterschleimh;~ut habe ieh sic nirgends frciliegend angetroffen. 

In Sudansehnil, ten weisen die metaehromasierenden fettigen K6rnchen eine 
ieicht gelbliehe Farbe mit  einem vom Hii.matoxylin herri ihrenden bhmgrauen Bei- 
ton a uf. Bei Anwendung der Weigert.~chen Markseheidenf/trbung sehw~rzen sieh 
die K6rnehen in gro~em Umfang, doeh lgl3t sieh dieser Umfrmg dureh die versehie- 
den welt betriehene Differcnzierung naturgem/iB willkiirlieh beeinfh,ssen. 

. \ b b .  I I .  g,*rlno].  (~e lh~id i r t -Paraf f in .  .Malh;ry~ l l i m h ,  c-,'ewehsffirburlt& V~'r~r. :~0ofm'h. 
I'llll'nl. 3/r/ /3m, rs , .hes  Gel led 'hr .  a 2~ji ihri / .~es .Miilh.hen.  "l'~tll.Nrtehs-.b'cha[fcrsch," a n m u -  
roli .~che l l l i o t i e ,  Der  Zelh. ' ib de r  Gnn~li ,~nzel len ft.'i}lk,~rni~. 1 3,[llSr muel~s;w. 
b 21)3l.ml. a l t t : s  Miid.cheu.  .X'ientantt-t'iclc.,.r'ht. 3(.raI~kheit. l ) t . r  Zt, l leih dee (;0ll~lil ' t~zelll 'It  

gr,~bkijrni~-wabi'~'. 1" ~.ll-~t.lllall'iS ]lllll.Oq:!l.. 

In Celloidm-Paraf[insehnitten sind die K6rnchen in den (;anglienzellen und 
ihren b'egleitzellen gel6st; die l.eiber dieser Zetlen erscheinen h,'ll m~d you ver- 
wasehen,*m, angedentet  k6rnig-wabigem Gefiige (s. Abb. 11 a). Au,'h wm der In- 
hMtsmasse der K6rnerkugeln und ihrer Vorstvfen ist einiges gel6st; do,'h erscheinen 
dicse Zellen noch immer sehr dieht und fein gekOrnt (.~. Abb. 12). Auf Grund 
gestaltlieher Betrachtungsweise i.st demnaeh nieht anzunehmmL dab die t(6rnehen- 
masse der Ganglienzellen und jene der I,~6rnerkugeln physikaliseh-chemiseh ein- 
ander viJllig gleichen. 

b) Grundsgtzlich (tie gleichen VerSmderungen finden sieh aueh im Dickdarm 
wieder, nur mit dem Untersehied, dal3 bier die /g.6rnerkugeln in der Sehleimhaut 
selten zu beobaehten sind. 

.Bei der Nieman,a-Pickschen Erkrankung  erscheinen in mit Weinsteinsgure- 
Thionin gefitrbten Sehnit ten des Dfinndarmes und Diekdarmes die (;a,nglie.*~zell~z 
der nerv6sen Gefleehte gleichfMls mit metachromasierenden fettigen K6rnern dieht 
gefiillt, doeh sind diese K6rner  um vieles gr6ber, etwa w m d e r  l)ieke der Tigroid- 
sehollen, manehmM ganz groh und unregehnitgig schollig. Grob und dicht gck6rnt 
erseheinen aueh die nervO.sen BegleitzeUen in den Gefleehten, woloei das (lef/ige dieser 
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Zellen offenbar infolge sehleehter Anf/irbung der Mitte der K6rner  etwas wahig 
anmutet .  ])er Fa rb ton  der KSrnelung weehselt in den Ganglienzellen von b lauro t  
his rot, in den nerv6sen Begleitzellen ist er mehr  hellrot. Von diesen A r t e n  yon 
KSrnelungen ist das Zellbild bei der Niemann-Picksehen Krankhei t  in den nervSsen 
Darmgefleehten beherrseht.  Doeh begegnet man bei aufmerksamer Beobaehtung,  
allerdings sp/~rlieh, aueh rein gekSrnten Zellen, die sieh yon den bei tier 7 ay-,_ ~c.g~- 
Scha//erschen amaurotisehen Idiotic vorfindenden kaum unterseheiden lassen. In 
Sudanschnit ten n immt  die KSrnelung der Ganglienzellen und ihrer nerv6sen Be- 
gMtzellen keine Farhe an oder eine dureh das H/tmatoxylin bedingte blatlgraue, 
T6nung. In  Celloidin-P~raffinsehnitten (s. Abb. 11h) erseheint der Zelleib t ier be- 
mtgtz, n Zellen gleiehmii.Big und deutlieh waMg, gitterfSrmig, stetlenweise wie sehaumig 
aufgel6st (Smetana). 

~ \ b b .  12. 2~ , j i i h r i g e s  3 d i i d c h e n .  l~'om]ml. ( k q l o i d i n - l ~ a v a f t ' i n .  l [ i im.-~I! ios in .  Vet't~v. "++OOfa+'h. 
"l'tlti-Nr162 a l l l a t t r o t i s < ' h e  i d i o t i c .  J.)alt'ltl. a .l g e k i i r n r e  Z e l t c  ( K i ; r r l e t ' k l t ~ r e l )  i n  
d t ' r  T u l l i t ' i l  pl'tbl~l'i~t lllll( 'lJNit(. ': 2J K t ' y 0 t e I l ~ r + t T l d ;  ,~ ~].ll::ullhll-i~4 I l l l l+, l l~)t , i  ~ ( i a l l g , l i e l l z t ? l l e  d e s  
3lei[Jr~,rs<.hen G e f l e e h t e s .  b I ] , 2 / i r n e r k u g e l  i11 ( [pr  T l t t d r , n  l~/'<q)l'ill llllU-+lsilty m i t  k / s  
I , : ins , . 'h luB (s .  y o n  N(itttl~rll. 2 K l ' y p t e n c ' i ) i t h e l  l l l i t  r e i c h l i e h e n  l h , t . h e r z t , l l e n :  a 3 t u s r  

]lIll(JOSilt~. 

Yon metaehrmnasierenden Kii,'nerku.qeln und ihren Vorstufen erweist sieh bei 
der Yi~.ma.n?P-Picks'ch<,n Krankhei t  das Geriist der eigentlichen Sehleinlhaut- 
seMehte des Darmes auf das diehteste durehsetzt :  aueh die l (6rnetung die,set 
Zellart erseheint, vergliehen mit  tier KOrnelung der entspreehenden Zellar t  bei 
der Tay.Saehs-Se.haf/e?~ehen Idiotic, wesentlieh gr6ber und mutet, vielfaeh wabig 
an;  daneben enthal ten (lie Zellen wiederholt Vakuolen mid spfirliehe nadelf6rmige 
kurze, fettige, doppelbreehende Krystalle. Ein Tell der ](rystalle w~rliert beim 
Erwgrmen iiber dem Bunsenbrenner  seine Doppelbreehung und bildet naeh  dem 
Erkalten SI)hitrokrystalle mit  Aehsenkreuz, besteht  also aus Uholesterin. In Sudan.  
sehnitten n immt  ein Teil der K6rner  und Krystalle gelbrote Farbe an. In Celloidin- 
Paraffinsehnit ten erseheint der Zelieib e/~enm~i[3ig wabig, sein Gefiige also gitter- 
f6rmig (s. Abb. 13). 

In augenfttlligem ('egenm~tz zu den bei der amaurotischen Idiotic gesehilderten 
Verhii, lt, nissen erseheint die Tela submueosa des 1)armes bei der .Viemann-Pickschen 
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Krankheit auch auBerhalb des Nervengeflechtes oder wenigstens ohne erkennb~ren 
rLtulnliehen Zus.unmenh~ng mit ihm, reichlieh durchsetzt yon fettbeladencn, fund- 
lichen, ziemlieh nmf~ingliehen Zellen; (tie fettige Inha.ltsmassc dieser Zellen yon sehr 
weehselndem Aussehen: zum Teil bildet sic sehr grobc Tropfen und verleiht den 
Zellen Maull)eerform, zum Tell crseheint sie weniger grobtropfig bis feink6rnig 
und vielfaeh ist sie in :Form km~er, oft in klcinen Garl)en beisammenliegender 
doppclbrechender Krystallc ausgefallen. Nur ein Tell der Krystatle besteht ~us 
Cholesterin. Den Sud~nfi~ri)stoff nimmt diese .Masse im allgemeinen nieht: ~n, 
wohl aber verMht ihr das Hihnatoxylin in solehcn Schnitten einen weehselnden 
blaugrauen Ton; nnr in sehr sp~rlichen Zellen linden sieh einzelne, mit dem Sudan 
gell~rot gefii, rbte Troi~fen neutralen Fettes beigemengt. ])iese Vielfalt yon fettigen 

A b h .  13. "2,.I .M,m. alt~.'s M. i id , . hcn .  Ft*l 'm~d. ~ ' , ' l h ~ i d i n - l ' a r ; f f f h l .  3Irllle,r/j:~ l~ indc~zewch~-  
litl'l~llll~s VCPL~I', :;0(~flt~'|l. .'Vicm~ln~-l~icl~schc l ( . r ~ , n k h c i t .  1 )a rzn .  1. 1' N t .h i l l l l l l z t ' l ] t ' l l  ]11. t[Cl' 

Tllllil '~l.  pl'Ol~ri~t lllll('l)N~l(.'; :2 ]~. l 'y l l l t '  ; ~ 5111<('11[~11"i~ IlllI.I'IINHC. 

,~t()ffen im (l(.gensatz zm" jewcils mehr gleiohmiiBig~,n lr der Fettein- 
lagerung in den verschiedenen andcrcn Zellarten legt nahe, (lie in l>,ede stehenden 
Zellen als in v~ller AufsaugetStigkeit hegriffene tlistioeyten zu werten: in Celloidin- 
Paraffinsehnittcu nehmen sie ein unregehn/i.Big wabiges Gcfiige an. 

lleiclLliche grobc, nlet~chrema,~icrende und mitr Sud'm sich nieht fgrbende 
f~'ttige "Fr~pfen seheinen ferner, gleit~hfall.~ in auff/illigem Cegensatz zu den Ver- 
hMtnissen bei der amaurotischen Idiotic. in den Endothelzellen der Blutgefgd3e auf. 

D e m n a e h  unterseheid~m sieh die Ver~tnderungen im D a r m e  bei Nie- 
ma-m~.-Pich:seher Krankhe i t .  yon  j e n e n  bei der  a m a u r o t i s c h e n  Id io t i e  n i e h t  
n u t  d~dureh ,  dal~ t,~ehr ZellarteT~ und  inne rha lb  der  e inze lnen  Zellart, en  
m e h r  Zel len befal len sind,  sondern  es ist  auch  die Art der Fettein.lagerung 
in den  befa l lenen Zel len e~;ne andere, wenigs tens  bei ges ta l t l i ehe r  B e t r a e h -  

tung .  
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Die im folgenden niedergele~en histologisehen Befunde wurden ohne 
gleiehzeitigen Vergleieh mit den an ]eweils entspreehender Stelle bei der 
~'ier, uznn-Picksehen Knmkheit herrschenden Verh'altnissen erhoben, da 
mir yon dem Smetanasehen Falle das erforderliehe Untersuehungsgut 
nieht zur Verfiigung stand. 

Zungehst ist hervo,'zuheben, (lag sieh die im vorstehenden mehrfaeh 
beschriebencn Oanglienzellenveriinderunge~z auch in den Nervengefleehten 
der Bauchspeicheldrii.~e (v. s der Lungen und der Zunge vorgefun- 
den haben und ich mSchte vermutcn, dal3 sic sieh allerorts im peripheren 

.~,bb. 14,. 2 ' / : j i i h r igeg  2,I i idchen.  1.'m'm,,l. Colh~idJn-P:,r;~ffin.  T~,!l-.&'a~'t~,~-,~cbe~fJcrs~:im 
;tlllallrofis~.hl~ Idi~,t.ie. 3Ialb,r?ls ]~indl'~e;vcbsl'iir|.;llnbr. Vt't"a'.P. ;;I)llfa(.h. t l i n t t~ r l ap l l en  ilt.s 
}[il'IlilllhalllW(~s. [ (Ili/L-e ] ,7i irn( 'hcnzclle lllit ~r ].']iX~lll~t lllllt (liilt?llt v c r w a s e h e n  
I~egrenzten  J,lins(.hluB (va l .  Abb .  121). 1). Die Lipoidtrf~i~fen irlt (.~aln~ dee  J . ' i n b c t t l m g  gt.'l()sl. 

Nervengewebe, wo Oanglienzellen si(:h linden, naehweisen lassen w/irden. 
l)esgleichen habe ich die mehrfaeh eingehend geschilderten, gek6rngen 
nourogenen ZeUen nieht nut in dei' Leber. in der Milz uud irn Darm be- 
gegnet, sondemt so gut. wie iiberall dort in den peripheren marklosen 
Nervenfasergeflechten, wo ich naeh ihrlen suchte; so in der Bauch.speichel- 
drii,se, in den Lwn~.]en., in der Z~tnge, in den grol3en Kop/~peicheldrOsen 
trod sp'grlieh auch in der Niere und in der Hat~t 1. Niemals habe ieh sic 
in rein markhMtigen Nervenfaserbiindeln angetroffen. In der Zunge be- 
gegnete ieh sie aueh im Bereiehe der pilzfSrmigen und umwallten Papillen 

1 Die Nebennierennlarkzellen zeigen keine derartige k6rnige Umwamdlung. Die 
Untersuehung des Glomus earoticum und des Zu(;kerkandlsehen Organs h~be ieh 
bedauerlicherweise unterlassen. 
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und besonders bemerkenswert  erseheint mir, dab in den Meif lnerschen 
K6rperehen sgmtliehe Tastzellen die gleiche, feine, im Weinsteinsgure- 
Thioningemiseh (Einschlugf/trbung) rosenrot metaehromasierende KSrne- 
lung aufweisen 1 wie die in Rede stehenden neurogenen, gekSrnten Zellen. 

Oftmals zu ganz unf6rmigen Kiirnerkugeln aufgetriebenen Zellen, 
die den besagten gek5rnten Zellen des peripheren Nervengewebes offen- 
bar eng an die Seite zu s td len  sind, fanden sieh sehlieBlioh reiehlieh 
aueh im Hin te r lappen  des Hirnanhanges  (s. Abb. 14). Ihro KSrnehmg 
zeig~ fgrberiseh jedenfi~lls weitgehende l~,~bereinstimnmng, vielleieht nieht  
ganz die gleiehen L6slichkeitsverh/iltnisse. Solehe Zellen kommen aber 
anch sonst, bei glteren 3Iensehen, hSufig zur Beobaehtung 2 (wobei dann  
freilieh die ehemische }leschaffenheit der K6rnehen  yon etwas anderer 
Art  sein mag), gelten als neurogen und  werden von Kohn. ohne jede Fin- 
sehr~inkung, meines Erachtens  mi t  Recht., als eine besondm'e Art yon 
(;lht gewertet. 7Eine c61lige chemisehe ( )bere ins t immung dec KSrnehmg 
diesvr Zellen bei amaurot iseher  Idiotie und  ohne sie wiU ieh gewig nicht  
vorcilig behaupten,  eine weitget~en(le \ 'ergleiehbarkeit  aber erschcint mir 
zur Geniige begriind('t.. 

I)er Befund an den endolcrine~, Dcii,sen ist kurz zllsamnlt'llgefal3t for  
gender:  

Hylmphysfz. AuffMlige Vermchrung der basophil gckSrnten Zellen, wie lllatll 
bc~ondevs deut.lich bei Anwendung der l':inschluBfS.rlmt~g iu einem Wcinstei~lskure- 
'['him~ingt.misch festzustellen vermag, ttinterla.ppen s. ohm1. Xeb~..,..,dere.'~: Hod> 
gradiger l,ipoidgehalt der Rinde. Mark s. S. 502. N. ctlilddriis*': Reichlicher Kolloid- 

1 1)as Bemerkenswertc dieses Befundes ]iegt n3.eil|es Erachten.-: darin, daf] er 
angcsiehts dcr v611igen l_*nlmteiligtheit aus~emachtt'r Nrhwaw~.~chcr Zellcn (s. ,~ben) 
g,gcn (lie Ahleitung der Tastzellen wm den ,%bwanrl.sehvn Zellcn (.3Ia.sso@ spvieht. 
Und dieser Umst;md ist wieder yon Wichtigkeit fii,' die }'rage der Herkunft (let' 
Naevuszellen, die ich zwar mit 3Ia.~'s,)n !:{Jr ncurogen halte, aller entgegen M,msot~ 
(1926) und ,]oto~ (1939) nicht, wm den Nch~cav~schon Zellen ht'rleite (.s. 2~'eyrter: 
i2bm" dml Naevus). 

2 l)as Vorkommen gekOrnter neurogener Zelten in den Nervengefleehten des 
Magcn-I)armschl~mches, der Haul und in dee Neurohypophysis bei der amimmti- 
schen Idiot.ie erscheint mir itlso{ern sehr bemerkenswert, als sieh ~m den gleichen 
{}rtcn eigmiart.ige gek6rntzellige Gewhchse linden, die ich fiir lletlro~t.lle GewSehse 
halte und deren Zellen grof~e gestaltliehe und fg.rberische s mit den be- 
sagten Zellen aufweisen: (lie ,,geJ,'Sr)~lzdligen ne~rogenon Gew&'h.ee &'s V~l',t~,~*ung.~- 
sH~laurhe.r [.Feyrter." Virchows Arch. 29a, 481) (1935)]: die Prieselsehen Gemiichse: 
der Ne~rohyI~phy.se (v(m Ib'iesel ztmiichsl; als neurogen, spSter als desmogen ge- 
deutet); die Myoblaalemnyome get Ha~t (s. Klinge; allgemein als myogcn und als 
hervorgegangen aus einem embrvonalen Keim gewertet): auvh die Myoblqstett- 
.mytrme 4er Zu~zge u~ul anderer (SrtIichkeit~n der quergestrviften Musku[atttr halte 
ieh fiir ncurogen und fiir hierher geh6rig; allerdings, fiir diese zuletzt genannte 
(leschwulstform ha.be ich eine Sttitze meiner Anschammg nicht gefunden, insofern 
als ich bei sorgfii.ltiger Durchmusterung des Zungenflcisches auf neurogcne gekOrnte 
Zcllen nicht gestogen bin. Eine Entkrhftigung meiner Anschauung will ich abet 
damit nicht vornehmen. 0rtliche untiberblickbare Abweichungen kSnnten him" 
die ma[tgebliehe, jedoch nieht grundsgtztiche Rolle spielen. 
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geh~It. Thymusdriise: Betr'~ehtlieher Rinden- nnd Marksehwund. Eierstvck: Reich- 
lieher Untergang yon Primordialfollikeln und reifenden Follikeln. Epiphy.~is und 
Epilhelki;rperchen o.B. Inselorgan der Bauchspeieheldriise: Hoehgradige sinus- 
~trtige Ausweitung und strotzende B]utfiille der Capillaren in zahlreichen, jedoch 
nieht in allen Ix~nger]mnssehen Zellhaufen. Lebh~fLe .Endophytie des insul/~ren 
Gangorganes t u n d  betr/Lehtlicher FettgehMt gr~il~erer endophytischer Zellager. 

Vom Skelet wurdc  lcdigl ich (lie Rip,pe u n t e r s u c h t :  
Sehmale, im Hhmatoxylinschnitt sehwarzblau gefSrbte sog. I)r~.paratorische 

VerkaJkungsz~me. V/illiges Fehlcn einer Eriiffnungszone, infotgedessen die priipa- 
ratorisehe Verkalkungszone in ununterbrochener, ]eicht gezaekter Linie gegen den 

.~,bll. 15. :~' , j i i h r i~ t ' s  ~[iil|~.J{ell. ],',{rlilr ( ; c f r i e r ~ c h n i t t .  J [ i i l l l . - ~ l l l l a l l .  x , ' e l~r .  :{0[al.h.  
Tay+,N'acll.+-NclltlJ]ers<,hl' t t i t /al tr l , t i ,~( ,ht '  hl i+>tic .  Zw++lffin~cr+li+rnt.  Zwi~ t . lmn  1 l i l l l |  1" :~r 
lllll '( '~ehtlii[,~i~(',  ZIIIII T(.'il ~rt~l~tr~+pfltigu' ~ ' (?( tci l l l l lgt-I ' l l? l~ i l l l  Z l> t tu ' l a ' l d t l l ( : l  I ~ t i i t ' t l t l ~  r 
F l J t i i l l l f ~ i l l l g l l l l ~  11171[ de', ~ l " ( : [ [ i l l l f t l ; t l i t~  ~): :~ .'~lllS('llIill 'is IIIIII'IJSLI(~: d ]:~rlltlllrr~.t.ht" I)l'iis(!. 

llipp~'nkn(~ch(.n zu begrcnzt und yon einer ganz sehmalen, gh.iehfalls fast ununter- 
brochencn ],:noclwnpiatte ahgeschh)ssen, dic gegen den Kn,)rpel zu aus w'rka]kt('r. 
gegen d;ts M:~rk zu aus unw, rkalkter Knochenmasse besteht. Im Mark spiirlich 
verstreute Bhlkehen verkalkten lame]l/i.ren Knoehens, der so gut wie frei yon 
osteoiden SS, umen erseheint. ],ipoidhaltige Zellen im Ma.rkgewebe nirgends anzu- 
treffcn. 

Mit einem gewisscn Vorbeb~ll gebe ieh zum Sehlul] folgenden in der Sehleim- 
h,mt des Zw61ffingerdarmes erhobenen Befund wieder. In mit Sudan gefFtrbten 
Gefrierschnitten auf kurze Strecken der Sehleimhaut hin das Epithel im J3creiehe 
der ZotWnspitzen f6rmlich vollgepfropft mit sudanfiizbb~rer tropfiger .Masse: die 
Tropfen aui3erordentltch unregchnitBig geformt, selten fein, racist gr,~b, zum Teil 
ausgesprochen plump. Daneben im Zelleib der Epithelze]len auch rundliche Lticken, 
die sich mit dem Sud~nfarbstos nicht anf~rben (s. Abb. 15, 16). Verglichen mit 

1 t)ber den Begriff des insul~iren Gangorganes und den :Begriff der Endophytie 
s. Feyrter: ()ber diffuse endokrine epitheli~le Organe. Leipzig: Johann Ambrosius 
Barth 1938. 
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den Bildern der gewShnliehen Fettaufsaugung und des gew6hnliehen Fettaufbaues, 
wie sie etwa yon I'. Patzelt x wiedergegeben wurden, mutet der gesehilderte Befund 
zweifellos als Abwegigkeit an. Die Frage ist nur die, ob dieser Be{und fiir unscre 
Anffassung yon dem Wescn der 5l'ay-Sachs-Schal/erschen amaurotisehen Idiotic 
yon wesentlicher Bedeutung ist, in dem Sinne, dab er eine Sti2rung schon bei der 
Fcttaufsaugung und beim Fettaufbau im Bereiehe des Darmes aufdeeke oder ob 
er nieht zur Gruppe der sozusagen ,,unspezifisehen" Chymusretentionen zu reehnen 
ist, die wit zwar in ihren Entstehungsbedingungen vorl/iufig nieht iiberblicken, 
aher jedenfalls nieht als Ausdruek einer ganz besonderen Abwegigkeit zu deuten 
gewohnt sind. 

Vom Wesen seheint mir im Rahmen der hier anfgeworfenen Frage zun/ichst 
zu sein, ob sieh der bier wiedergegebene Befund aueh in anderen Fiillen yon Tay- 

Abb. 16, _'~hnLir'he ~tcl le wit' in Abh.  15, Imi stAvkoz'cl', 150f;u.her Vt, vgI'. Zwim hen 1 utrl~l l" 
,~t!|IF llIlI'l'~(yIlll;iL~f~('. ZllIl l  T e i l  /r l~ltrol,fiffe J- 'c t t ( : i lxlag~.lqlng i1!1 Z o t t c n c p i t h e l  (~|i i t ' l l l lk~ liiyt' 

F0t, tilll| 'Silll~erllIl~ UI ld  d e s  l"UtL;I,11ft);lllC;4~): 2 ~I([',Vllt~'; ~J "I~UlI[(';I pl'Ol)l 'i;l llilIOt}SilC. 

,~,'rtehs-Scha//e~eher amaurotischer Idiotic ~viederfindet. l)as bleibt vorliiufig al,. 
zuwarten. 

&us den w)rs tehenden ,  no twend ige rwe i se  z u m  Tell  sehr  e ingehenden  
h i s to log ischen  B e s e h r e i b u n g e n  geh t  he rvor ,  da[3 die Ablagerun9 meta- 
chromasierender fe in t ropf iger  und  f e ink6rn ige r  Fetlsto.f/e bei der amauro-  
tischen ldiotie, so wie dies Seha//er i m m e r  b e t o n t  ha t ,  eine ganz  augen-  
fii.llige Beachranktheit auf  eine be,~timmte Gewebsa r t ,  n/ imlieh au] ,t,,s 
.Ner'cengewebe im engeren  und  wei teven  Sinne,  zeig~t. Befa l l en  e rsehe inen  
die ( ' ang l i enze l l en  des Gehirnes ,  des R i i e k e n m a r k e s ,  der  Sp ina lgang l ien .  
des Grenzs t r anges  und des pe r iphe ren  N e r v e n g e w e b e s ;  die ve r soh iedenen  
Ze l l fo rmen  der  Gila (Scha/ /er ,  c. &i,tha) und  seh l i eNieh  im Bere iche  
der  ve r s eh i edenen  pe r iphe ren ,  mt~rklosen N e r v e n f a s e r g e f l e c h t e  eine bin- 

1 Patzelt, 1".: hn v. 31oellendor//schen Handbueh der mikroskopischen Ana- 
tomie des Mensehen, Bd. 5, Teil 3. naeh Sehnitten meiner bammlung, s. Abb. 77 
u. 78, S. 108 u. 109. 
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sichtlich ihrer gew6hnlichen (normalen) Erscheimmgsform offenbar noch 
nieht  genfigend erforsehte Zellart, deren fcttige Beladung zur Bi ldung  
der sog. KSrnerkugeln  ffihrt. Sti inde es von dieser Zellart fest, d a b  es 
sieh um S c h w a n n s e h e  Zellen handle, w~re die oben gemachte Behaup tnng ,  
dab bei der amaurot ischen ldiot ie  ausschlief31ieh das Nervengewebe be- 
fa l len sei, umni t t e lba r  einleuchtend. Ieh habe abet  oben be ton t ,  dab 
ieh die in I4ede stehende Zellart dem Nervenzwisehengewebe zuzureehnen  
sehr geneigt bin. ] )amit  will ieh aber nieht dahingehend festgelegt er- 
seheinen, dab es sieh demzufolge um eine mesenehymale Zellart h,~ndeln 
mfisse, leh  halte vielmehr die ]-~rage der feineren gewebliehen Zusammen-  
setzung und Herkunft  sowie der biologisehen Bedeutung des Zwisehen- 
gewebes in den peripheren markhal t igen und marklosen Nerven ganz im 
allgemeinen ffir nieht geniigend gekl&rt; ieh glaube, dab unsere bisherigen 
Vorstelhmgen yon diesen Zellverbiinden zu einfaehe und  oberflgehliehe 
sind. 

In meint:r Arheit ,,l']ber den Naewts" babe ieh dieses Zwischengewebe seiner- 
zeit in Anlehmmg an die yon A. K~: 9 und G. Itelzi.us in ihren ,,Studien in der Ana- 
tomie ttt.s Xervensvstems" gewithlte Bezeiehmlng (Endoth,,'l) ,,Neuroendothe['" 
gt.nannt, ohm, mit dieser Bezeiehnung ciner spitteren trefflmderen Bem,nnung, die 
sieh ~uf eine ersch6pfendere Kenntnis der gestMtliehen und biologisehen Eigen- 
hviten dieses Gewebes zu st/itzen vermag, hinderlieh soin zu woll~.n. Die gestalt- 
fiche uad Moh~gische VAnheitlichl~eit~ dieses (;ewebes hahe ieh fiir meinen Teil 
nicht, h6her eingesehgtzt als die l';inheitliehkeit des Zwischcngewebes im Hirn- 
und Riicl~enmarl~, &ts wir als Glia zusammenzufassen gewohnt sind. Ich balm 
eigens hervorgehoben, dab A. Key und G. Retzins yon tteni an sich ,,protoplasma- 
tisehen" I';ndothel der arachnoidealen Balken, welchem das Neurt,ndothel des peri- 
pheren Nervengewehes wohl an die Seite gesetzt werden darf, die Ansieht, aus- 
s p l ' ( , t : h t ,  l l  , d;tg eS zur Fibrillent)ildung der Balken, deren {/-berzu,g es bekanntlick 
bildet..,beigctragen zu haben scheine". In den Endothelzcllenhitut('hen des Peri- 
neuriums st.ibst sehen die genannten l."orseher ,,oft. eine gewisse, eigenttimlich netz- 
[6r,nige Zeic:hmmg xxie yon unvollstgndig ausdifferenzierten ]?ascrn". Zusammen- 
gehalten mit. den in meincr Arbeit ,,l~ber den Naevus'" kurz niedergetvgten, am 
Zwischengewebe des peripheren Nervengewehes erhobenen Befunden wird man 
w)rerst ;~Iso protoplasmatische und faserbildende Yormen zu unters,~heiden lmben. 
Vieles ill der Histologie und Histogenese des in Rede stehenden Cewebes sc.heinl; 
mir noeh ausgiebiger, weiterer l~orschung zu bediirfen: die ganze ]'u seines 
l?ormenreichtums nnd seiner biologisehen Bedeutung, die Frage seiner Abgrenzung 
gegen das gewghnliehe, mit den Gefiiflen erngedrungene Mesenchym und sehlieB- 
lich die l"rage des etwaigen Vorkmnmens yon giiawertigeu Zellen. Hinsichtlieh 
der im vorliegenden FMle yon amaurotiseher ]diotie so eingehend beschriebenen 
,,gek6rnten neurogenen Zellart'" und ihrer Herkunft mag an diesem Orte ab- 
sehliegend der Hinweis geniigen, da.g d~s Vorkommen gestaltlh:.h sehr ahnlicher 
Zellen im Hinterlappen dcr Hypophysis bemerkenswert erseheint und d~t[] ihre 
Ableitung yon den ,Sch~cannschert Zellen angesichts der l_'nbeteiligtheit ausge- 
maehter Sch.wan.~tscher Zellen gewig nieht naheliegt. 

A n d e r s  liegen die Verh/tltnisse bei der X i e m a n n - P i c k s e h e n  R r k r a n b o ~  9. 

Zwar ist. aueh hier das Nervengewebe mit  tropfigen und  ldirnigen meta- 
ehromasierenden Fet ts toffen fiberladen. Aueh hier ist Gehirn, t-~(icken- 
mark,  Grenzstra.ng nnd  peripheres Nervengewebe sehwerst befallen. Abet  
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wir haben  oben mi t  Scha[/er betont ,  dab  selbst  innerhalb  dieses Sys tems  
Abweiehungen yon den bei der  amauro t i sehen  Id io t ie  herrsehenden Ver- 
hgltnissen bestehen,  sowohl hinsiehtlieh der  Ar t  der  befal lenen Zellen 
wie aueh hinsiehtl ieh der  BesehMfenheit  der  Fe t te in lagerung .  Hinzu 
k o m m t  bei der  A'iemann-Picksehen K r a n k h e i t  das bekann te  sehwere 
Befallen,sein des Mesenehyms mit  seinen His t iocyten ,  Fndothe l -  und Ret i-  
eulumzellen sowie das zum Teil gleichfalls hoehgq'adige BefMlensein der  
versehiedenen Epithelzel len,  insbesondere der Leber ;  wobei aueh hier 
die Ar t  der  t ropfigen und kSrnigen Fe t t e in lagerung  an sieh fiir den gu- 
st,~ltliehen Be t raeh te r  eine ft ihlbar andere ist als bei der  a ,naurot iseher t  
hliotie.  Ffir  den gest, a l t l iehen :Betrachter (Morphologen) ist demnaeh  
die :Vie,mann.-Picksel~e tZrankhei t  wede.r im Bereiehe der nervSsen noeh 
mmh der  anderen  Organe und organmgl3igeu (]ewebsverb/ inde eine so- 
zusagen erwei ter te  Erscheinungsform der 51'ay-Saehs.gctm//ersehen amau-  
,'ot.isehen Idiot ic .  Und ebensowenig ist  natnrgemiL/3 die 7'ay-,~;ach.~ '- 
Ncha[/ersehe amaurot.isehe Idiot ic  biologiseh als eine dm'eh 5rtl iehe (ge- 
webliehe) Besehr/ tnkung gekemlzeiehnete  igrscheimmgsform der  B'iemg, nn. 
t'icks('hen Kra.nkheit  zu werten. 

Vergheiche hahen gewil3 nur besehrgnkten Weft. (;h!ichwohl hMte ich den 
mit den n0tigen Ah/J.nderungen gema.ehten Hinweis auf die l~ezichun~en zwischen 
Arteri,)skh'r,~se und Mesaortitis fiir angehraeht. Wie ~chwierig lag auch him" seiner- 
zeit fiir dm~ Histologen ,,lit! Frame der Abgrenzmlg und der Beziehungen. Heute 
wissen wit, dab (lie 31esaurtitis luiea nicht eine erw.:iterte ]~',rscheinungsform der 
:\rteriosklerose und diese nieht etwa eine dureh 5rtliehe Besehr,r gekenn- 
zt.it.hnete I'r'scheimmgsform der Mesaortitis ist. 

l )amit  will ieh abe t  n ieht  sagen, (1~1~ Nieman',z-Picksehe Kra.nkheit  
und 7'~ty-?,'orh.v-,q'eha/fersehe amaurot i sehe  hliori,, si('h ganz mu[ gttr v(m- 
e inander  unterseheiden und i iberhaupt  nieht nd te inander  vergle iehbar  
erscheinen. 

[m Gegenteil .  Aus der  ganzen bier vo, 'genommenen Oegeni ibers te l lung 
ergibt  sieh, dab sowohl bei der  amauro t i sehen  Idiot ic  wie bei der  Nge- 
~,,tnn-Picksehen K r a n k h e i t  eine sehwere vera l tgemeim'r te  E r k r a n k u n g  
des zent ra len  und in.ripheren Nervensvs tems  w~rliegt, gekennzeiehnet  
dureh eine ungemein diehte  tropfige Einlagerung besonderer  fe t t iger  
Stoffe in (~anglienzellen, Oliazellen und anderen  nerv6.-:en Zellen. Gewil~ 
sind, wie mehrmals  betont ,  bei der  Nie'nm~,l-Pic~'sehen Krankhe i t  noeh 
ganz andere  Zel lar ten befallen und in den bei beiden K r a n k h e i t e n  be- 
fallenen Zel lar ten ist die Besehaffenheit  der  Fe t t e in lage rung  eine ver- 
sehiedene. Das s teht  aber  jetzt, nieht  mehr  zur Frage,  ~vurde v iehnehr  
oben zur Geniige be tont .  Nunmehr  steht  fulgendes zm' F rage :  

I)firfen wir auf Grund  der  angef/ ihrten,  gestal t l ieh fal~baren Tatsa.ehen 
beide K r a n k h e i t e n  e inander  eng an die Suite stellen in dem Sinrte, da/3 
es sieh bei beiden Krankhe i t en  um zwar versehiedene 8 tSrungen des 
Lipoidstoffweehsels,  aber  eben doeh um StSrungen des Lipoidstoffweehsels  
handle,  mi t  sehwerem Befallensein des zentra len und per ipheren Nerveu-  
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gewebes ? Oder ist zwar die Nie.mann-Picksehe Krankheit  eine St6rung 
des Lipoidstoffweehsels mit schwerem Befallensein der nervSsen Organe, 
die ~m~mrotisehe Idiotie hingegen, wie Scha][er meint, pathogenetiseh 
ein ganz anderes Leiden, ngmlieh ein Leiden, das ,,aussehlieBlieh von  dcr 
anererbt knmkhaften Verfassung des Zentralnervensystems, d . h .  yon 
einer abiotrophischen Schwgche des EktodeI'ms, abhSngt"? 

Die eben aufgeworfene Doppelfrage ist durch die Scha[/ersehen An- 
sehauungen veranlagt. Ieh selbst h/itte sie volt mir aus auf Grund dot 
in vorliegender Arbeit mitgeteilten Befunde in dieser Form nieht gestellt. 

Hinsichtlich der bei der Yiemann-Pickschen Krankheit herrsehenden 
Verhgltnisse stimmt ngmlieh Sch~z/fl'.r der Auffassung Picks zu, dab es 
sieh bier unl eine StSrung des Lipoidstoffweehsels handle, bei der lipoide 
Einlagerungen auch in den Ganglienzellen zu beobaehten seien, im Sinne 
eines ,,l~?berangebotes' (Pick) aus dem mit Lipoiden /iberladenen Blut. 
])em ,,nieht ausgetragenen Streit", ob dabei eine Stih'ttng in der Lebens- 
tiitigkeit der Zellen (zellige ])ysfunktion) oder eine int.ermedigre Stoff- 
wechsetst6rung vorliege, glaubt ,%ba//er bei der ":~ul]erung obiger Ansieht 
aus dem Wege gehen zu kiitmen. 

F~ir (lie amaurotische ldiotie hingegen vertrit~ Schaj/er die Lehre, (hd3 
(hts Wesen dieser Krankheit ausschliel,~lieh in einer ererbten krankhaften 
Verfassung dcr Zelh:'n des zentralen Nervengewebes zu sehen sei. lgine 
unmittelba.re Folge dieses Zustandes sei die kolloi&de Ouell~,~g ,tea' ti!lrdO- 
t)lo,ema, das hierbei homogen erseheine. Erst nachtrSglieh (sekundiir) 
komme es dutch l;itllungsvorg/tn,o_e zum Aufseheinen lipoider KiSrner it; 
den geq,mllenen Zellen. 

.l)er Kern der ,S'&al/ersehen Lehre liil3t sieh demnaeh kurz unlreil3en 
wie folgt: Bei der amaurotisehen Idiotic ist die Lipokteinlagerung in 
den nerv6s-n Zellen ein selbst~tn(liger primii.rer Lebensvorg~mg bei der 
.ViemanT~-Pici:sehen Krankheit ein sekundgrer. 

s selbst gl~mbt zwa.r, wie oben betont, bei der Festlegung 
seiner Ansehauung vom Cesehehe 1 bei r :Vie~mm,~-Picksehen Krank- 
heil~ dem oben angefhhrt.en ,,nic~ht~ ausgetragenen Streit" aus dem \Vege 
gehen zu kSnnen, in Wahrheit aber zeigt, die eben vorgefiihrte (:_legen- 
iiberstelhmg, da.13 Scha//er in der Entstehungsgesehiehte der Yie~mzm~- 
Picksehen Krankheit die Annahme einer pr'imgren ,,zelligen Dvsfunkt ion '  
folgeriehtig ablehnen muff. Andernfalls w/irde er selbst den yon ihm be- 
tonten Untersehied im krankhaften Oesehehen beider Leiden verwisehen. 
um so mehr ~tls er aueh die Xiemann-Picksehe Krankheit als endogenes 
familiares Leiden gelten lgBt. 

l(:h f/it meinen Tell gestehe, dab ieh als gestaltlieher Beobaehter 
beim Anbliek d e r m i t  lipoiden Tropfen gefiillten P~lrking.'esehen Zellen 
bei der .Viemann-Picksehen Knmkheit einerseits, bei der amaurotisehen 
]diotie andererseits nieht in der Lage bin, festzustellen, ob die Ursaehe 
der lipoidigen Einlagerung in einer Abwegigkeit des Zellebens oder in 
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eumr Abwegigkeit der zugefiihrten Ss liegt; und ebenso wenig, ob die 
Abwegigkeit des Zellebens, sofern sie die eigentliche Ursache darsteUt, 
bei beiden Krankheiten grundsiitzlich verschieden ist. Was die Lehre yon 
dcr primi~ren Hyaloplasmaquellung, die eigentliche gestaltliche Grund- 
lage der Scha//erschen Anschauung vom Wesen der amaurotischen Idiotie 
als einer abiotrophischen Sehw'Xche des Ektoderms selbst betrifft, so 
stiitzt sie sich gestaltlich, soweit ieh zu urteilen vermag, auf Beobaehtungen 
an Schnitten, deren Fitrbung nach dem Weigertschen Verfahren der Mark- 
scheidenfs vorgenommen worden war. Die Tatsaehe an sich gebe 
ieh, wie bereits friiher dargelegt, zu, da2 man in solchen Sehnitten alff- 
getriebenen Zellen begegnen kann, in deren gleichm~l]ig beschaffenem 
Zelleib sp~rliche geschw/~rzte fettige KSrner verstreut erscheinen. Doch 
vermag ieh in diesen Bildern, wie gleichfalls bereits frtiher ausgefiihrt, 
keinen Beweis fiir die Richtigkeit der Scha]/erschen Lehrc zu erblicken; 
insofern als ich dureh sorgf/iltigen Vergleich der Fs mit 
der yon Scha//er etwas abge~nderten Weigertschen Markscheidenfitrbung 
einerseitm der Einschlul3f~rbung in ein Wefl~steinss 
andererseits erkannt habe, dab die besagten Bilder der gef/thrliehen 
Willkiir des yon Scha[/er zur Darstellung der K6rner gewi~hlten F/irbe- 
verfahrcns ihre Entstehung verdanken. Der scheinbare K6rnermangel 
in gewissen aufgetriebenen Zellen kSImte sieh dadureh erklgren, dab dic 
H~mptmasse der K6rner trotz dec Beize keinen Farbstoff ~mgenommen 
hat oder dm'eh ungleiehm/tl]ige Farbabgabe bei der sog. Differenzierung. 

An sich halte ieh es dm'ehaus ffir mSglieh, dab der siehtbaren tropfigen 
Lipoidablagerung in den Zellen eine homogene Ansehwellung der Zellen 
vorausgehen kiSnnte. Selbst gesehen habe ieh, wie gesagt, dJesen Vor- 
(,"m(, bei der amaurotisehen idiotie nieht, aber wir wissen z. B. aus den 
Untersuehungen Gottron.s, dab in den eben mit freiem Auge siehtbar 
gewordenen Hautvergnderungen bei der Sch,iiller-Christiansehen Erkran- 
kung angesehwollene homogene Histiocyten sieh linden, in denen yon 
einer tropfigen lipoiden Einlagerung aiehts (noeh niehts) zu sehen ist. 

Ieh halte demnaeh die Angabe SchaJ/ers, da6 bei der amaurotisehen 
Idiotie das krankhafte Gesehehen in Form einer homogenen SehweUung 
der nervSsen Zellen sieh einleite, dureh die bisher erhobenen histologi- 
sehen Befunde nicht erwiesen, ~qirde aber aueh dann, wenn sie erwiesen 
wgre, vorerst nieht in der Lage sein, sie als Beweis dafiir gelten zu lassen, 
(lab bei der amaurotisehen Idiotie und bei der Niemann-Picksehen Krank- 
heit ein grundsgtzlieh und v611ig versehiedener krankhafter  Lebensvor- 
gang vorliege. Das ergibt sieh aus dem obigen Hinweis auf die Gottron- 
sehen Feststellungen bei der Schiiller-Christiansehen Kindheit;  insofe~l 
aIs aus ihnen hervorgeht, dal3 die erste Phase in der Zellverimderung 
bei einer IApoidstoffweehselstSrung eine homogene Sehwellung sein kann ; 
im iibrigen aber kann sehon diese homogene Sehwelhmg wesentlieh dutch 
Fettaufnahme bedingt sein. DaB es in den Zellen kolloidal gelSste Fette 

V i r e h u w s  Ar~.hi~, ". Bd.  304. 3;~ 
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gibt, die sich mit  den bishcr gebr~uchhchen F/irbeverfahren nicht dar- 
stellen lassen, ist ja wohlbekarmt und durch die Ergebnisse des Einsehlug- 
verfahrcns in ein Weinsteins~ure-Thioningemisch z. B. ffir die marklosen 
NerverLfasern, fiir den Hinterlappen der Hypophysis und fiir das Neben- 
nierenmark kiirzlich auch histologisch erwicsen worden (Feyrter, s. Schulz, 
Bienwald). 

Es gchSrt, streng genommen, night in den Rahmen vorliegender Ver- 
5ffentlichung, welche die Tay-Sach,s-Scha/[ersche amaurotische Idiotie 
und ihre Abgrenzung gegen die 2Viemann-Picksche Erkrankung zum 
Gegenstande hat, dab ieh reich zum AbschluB mit  den im Sehrifttum 
unterschiedenen einzelnen Formen der amaurotischen Idiotie des n/iheren 
beseh/iftige; ich selbst vcrf/Jge tiber derlei Bcobaehtungen nicht und bin 
ausschlieglich auf die Bescilreibung anderer Untersucher ~ngewiesen. 
Aul]cr der in/antilen Form der am,~urotischen Idiotic (Ta:q-Sach,s-Scha/]er) 
wird, wit bereits eingangs erw~hnt, eine juvenile (Spiel.meyer- Vogt), dar- 
iiber hinaus aber aueh noeh eine spdtin]antile Form (Biel.schowsky) und 
r S'~t]orm (K~[s, Sehrift, t u m s .  Hallervorden) untersebieden. Alle 
diese Erkrankungen wetter man trotz wei~gehender Abweichungen im 
klinisehcn Krankheitsbiht nut als altersbedingte versehiedene Ersehei- 
nungsforme.n einer einheitlichen Erkrankung, eben der amaurotisehen 
htiotie, und t:)egrimdet diese Anseh;mmlg mit dem Hinweis darauf,  dab 
in allen einsehlagigen Fiillen anatomiseh grundsittzlieh der gleiehe Er-  
krankungsvorgang an den Ganglienzellcn und Gliazcllen festzustellen 
sei: eine ballonartige Auftrcibung tier Zelleiber, bedingt dureh fettige 
Einlagerungen. Soweit ich sehe, hat  niemand untcr den Neurologen und 
Neurohistologen dagegen Einsprueh erhoben. Aueh NchaJ]er nieht. 

Ieh fiir rneinen Teil kann mieh als gestaltlieher Betraehter erheb- 
lieher Bedenken, zumindest hinsiehtlieh dcr als Sp'/itform der amauro- 
tisehen Idiotic bezeietmeten Beobaehtungen, nieht erwehren. Abgesehen 
yon der Versehiedenartigkeit des klinisehen Krankheitsbildes zeigt niim- 
lieh (lie Art der Fetteinla.gerung in den einzelnen F/illen ganz hoehgradige 
Abweiehungen, insofern als (tie fettigen Tropfen und KSrner, wenigstens 
zum Teil, mit  Sud'm oder Seharlaehrot sieh sehr krgftig fSrbcn. Ku[,~ 
erkl/irt dies dureh die ,,weit fortgesehrittene Metamorphose der Degene- 
rationsprodukte" in den Ganglien- und Gliazetten, wobei er offenbar die 
fortsehreitende Umwandlung der Fett.stoffe in zugrunde gehenden mark- 
haltigen Ncrvenfasern saint ihren Schwannsehen Zellen sowie die Ver- 
sehiedenartigkeit der Fettstoffe in den abriiumenden Gliazellen am g a n d e  
verschieden alter Erweiehungsherde vergleiehsweise vor Augen hat. Dem 
ka.nn so seba, mull aber nieht so sein. Im iibl~gen zeigt atteh der Befund 
an den inneren Organen hinsiehtlich der Fetteinlagerung keine Llberein- 
stimmung (vgl. Ku/s, Hallervorden). 

Ieh wiirde diese Bedenken gegen die Ku]ssehe Ansehauung, mtulgels 
eigener einsehlSgiger Beobaehtungen, nieht /iuBern, wetm nieht einer- 
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seits die erwghnten weitgehenden Abweiehungen im klinisehen Krank-  
heitsbflde so auff/illig w~tren und wenn nieht andererseits die auf dem 
Gebiete des Morbus Gaucher vorliegenden Erfahrungen gezeigt hgtten, 
dal] die verschieden lange Dauer odcr das in verschiedenen Lebensaltern 
erfolgcnde Auftreten einer ,,Lipoidspeicherkrankheit" eine ,,fortschrei- 
tende Metamorphose" der in den befallenen Zellen eingelagerten Fett-  
stoffe nicht zur Folge habcn muff. Die Oaucher-Zelle eines Kindes s t immt 
histochemisch mit der Gaucher-Zelle eines Erwachsenen iiberein. Beweis- 
kriiftig sind die bier ge/iu6erteu Bedenkml naturgem/i6 vorerst nicht. 
Noch wcniger abet daft  meines Erachtens die Ku/ssche Anschauung als 
gesichert gelten. 

Vorlgnfig crschcint mir ratsam, die oben aufgezghIten Krankheits- 
focmert zwar unter dem gemeinsamert Gesiehtswinkd yon Idiotien mit 
,,(ballonierender) lipoidiger Entar tung"  der Ga.nglien- und Gliazellen zu 
betrachten, die bestehenden Unterschiede jedoch zu betonen und ffir die 
Beantwortung der Frage, ob bier eine enge oder nur eirte enfferute Zu- 
sammengeh6rigkeit vorlicgt, eine Vertiefung unserer Kenntnisse dutch 
s~rgf/iltige Untersuchmlg weiterer einschlitgiger F/~lle abzuwarten. 

Zusallimell[assung. 

1. Die Niemann-Pic#sche Krankheit  un(1 die Tay-Sacs 
amaurotisehe Idiotie sind nieht versehiedene Erseheinungsformen ein 
mid dcrselben Krankheit,  sondern verschiedene Erkrankungen (Sc]~]]er). 
Doeh stehen sie als StSrungen des LipoklstoKweehse]s, die mit massiger 
Lipoida, blagerung in gewissen Zellarten einhergehen, ein~nder nahe. 

2. Eine ehemisehe Versehiedenheit der im Rahmen beider Krank- 
heiten zu beobachtenden Lipoideinlagerungen ist, sehon a.uf Grund ge- 
stal~lieher Betraehtung anzunehmen. 

3. Bei der Tay-Sacs amaurotisehen Idiotie besehr'ankt 
sic'h die kennzeiehnende Lipoideinlagerung so gut wie aussehliel31ieh alff 
Zellen des Nervengewebes im engeren und weiteren 8inn. 

4. Befallen erseheinen die Ganglienzellen des Gehirnes, des giieken- 
markes, der Spinalganglien und des sympathisehen Grenzstranges 
(Scha//er, ~:. S,*ntaa); die Ga.nglienzellen des peripheren Nervengewebes 
f~,. Sd.ntl2a) ; die Glia des Gehirnes und Riiekenmarkes (SchaHer, v. Sdntha) 
sowie gewisse (gliSse) ZeUen des Hinterlappens der Hypophysis;  sehliel]- 
lieh allenthalben im Bereiehe der marklosen Gefleehte des peripheren 
Nervengewebes gewisse, sehr wahrseheinlieh zusammengehSrige Zellen 
des Nervenzwisehengewebes (,,periphere gekSrnte neurogene Zellen"). 
(lie unf6rmige Ansehwellung und Umwandlung zu KSrnerkuge]n zeigen. 

5. Eine Vergesellsehaftung yon Tay-Sacs amauroti- 
seher ldiotie und Niemann-Pickscher Krankhei t  liegt in den bisher be- 
sehriebenen und so gedeuteten einschliigigen Beobachtungen nieht vet_ 

3a* 
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6. G e g e n  d i e  i m  S c h f i f t t u m  a l l g e m e i n  h e r r s c h e n d e  A n s c h a u u n g ,  d i e  

sog .  i n f a n t i l e  ( T a y . S a c h s - S c h a / / e r ) ,  die sog .  s p ~ t i n f a n t i l e  ( B i e l s c h o w s k y ) ,  
d i e  sog .  j u v e n i l e  (Sp ie lmeyer -Vog t )  : F o r m  u n d  d i e  sog .  S p ~ t f o r m  ( K u / s )  
d e r  a m a u r o t i s c h e n  I d i o t i e  s e i e n  n u r  altersbedingte v e r s c h i e d e n e  ] ~ r s c h e i -  

n u n g s f o r m e n  e i n e r  e i n h c i t l i c h e n  E r k r a n k u n g ,  e b e n  d e r  a m a u r o t i s c h e n  

I d i o t ] e ,  b e s t e h e n  y o r e  S t a n d p u n k t  g e s t a l t i i c h e r  B e t r a c h t u n g ,  z u m i n d e s t  

v o r e r s t  u n d  h i n s i c h t l i c h  t ier  sog .  S p A t f o r m ,  B c d e n k e n .  
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