(Aus dem Pathologischen Institut der Medizinischen Akademie in Danzig.)

Zur Frage der Tay-Sachs-Schafferschen
amaurotischen Idiotie?.
Von
F. Feyrter.
Mit 16 Abbildungen (22 Einzelbildern) im Text.
( Etngegangen am 17, Junt 1939.)

Die klassisch geprigte Tay-Sachs-Schaffersche amaurotische Idiotie ist
klinisch bekanntlich gekennzeichnet: durch stetig zunehmende Schwéche
der GlicdmaBen- und schlielilich der gesamten Kérpermuskulatur bis zu
vollkommener Liahmung bet hiufizg gesteigerten Sehnenreflexen und
spastischen Erscheinungen, durch Abnahme des Sehvermégens bis zur
volligen Blindheit unter Auftreten einer grauweiflen Verficbung der Netz-
haut in der Gegend der Macula lutea mit kirschrotem Fleck an der
Stelle der Fovea centralis und schliefllich durch Abnahme aller psychi-
schen Reaktionen bis zu vollkommener Verblddung., Das Leiden ist
familiir nnd kommt fast ausschlieBlich bei Juden vor. Bemerkbar macht
es sich etwa nach Ablauf des 1. Lebenshalbjahres und sein tédliches
Ende tritt vor, um oder kurz nach dem 2. Lebensjahr ein.

Anatomisch handelt es sich um c¢ine tber das zentrale (Sehaffer),
aber auch um eine iiber das periphere vegetative Nervensystem (v, Sdntha)
verbreitete und auf das Nervensystem beschrinkte (Nchaffer, v. Sdntha)
Erkrankung. die wesentlich gekennzeichnet ist dureh eine eigenartige
Aunschwellung der Ganglien- und GlHazellen des zentralen Nervensystems
(Schaffer) sowie der Ganglienzellen im Bereiche des peripheren vege-
tativen Nervensystems (2. Sdntha). Diese Anschwellung beruht nach
Nehaffer auf ciner Quellung des Hyaloplasma mit nachfolgender Aus-
fallung bestimmt gearteter lipoidiger Tropfen, nach Spielineyer auf einer
gleich zu Beginn eintretenden Anhdaufung dieser lipoidigen Tropfen. Mark-
faserausfille von wechselnder Ortlichkeit und von wechselndem Ausmal,
die in den einzelnen Féllen beobachtet wurden, gelten als nachtriglich,
in Abhdingigkeit von der Ganglienzellerkrankung entstanden.

Diese eben kurz gezeichnete, in jhrer Eigenart wohl wmrissence und
in ihrem Verlaufe ganz stercotvpe (Schaffer) Form der Idiotie galt zu-
nichst als Leiden besonderer Art. Spitere, an Krauken jenseits des
frithesten Kindesalters gemachte und als einschligig aufgefate Beob-
achtungen (Sprelmeyer, Togi, 1908) fiihrten dazu, daB die Tay-Sachs-
Schaffersche Idiotie nur mehr als infantile Form eines in verschiedenen

1 Auszugsweise vorgetragen auf der 18. Tagg (res. Verdgskrkh. Stuttgart.
21. Sept. 1938,
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Lebensaltern als familidgre amaurotische Idiotie in Erscheinung tretenden
Leidens gewertet wurde.

Auch in den Fillen Spielmeyers, Voyts handelt es sich klinisch um
eine mit Erblindung, Lihmung und fortschreitender Verblédung einher-
gehende Erkrankung, deren klinisches Erscheinungsbild hiermit jedoch
nicht erschépft, im Gegenteil auflerordentlich wechselvoll erscheint. Der
Beginn fillt gewohnlich in die Zeit der zweiten Zahnung, ihr Verlauf
kann sich tber einen viel langeren Zeitranm, bis in das Erwachsenenalter,
erstrecken ; der oben erwithnte Maculabefund fehlt; an seiner Stelle findet
sich hiufig, jedoch nicht regelmiBig, eine Sehnervenatrophie. Die Krank-
heit tritt hereditir-familidr auf, doch von einem ausschlieBlichen Be-
fallensein der jidischen Rasse kann keine Rede sein.

Anatomisch gilt auch diese Form der Idiotie, welche man als juvenile
Form der amawrotischen Idiotie zu bezeichnen pflegt, nach derzeit an-
scheinend allgemeiner Anschauung als gekennzeichnet durch die von
Schaffer und Spielmeyer heschriebene Ganglienzell- und Gliazellverinde-
rung. Ein Einspruch dagegen, da die beiden eben geschilderten Krank-
heitstypen als einkeitliche Erkrankung, niamlich als familidre amauro-
tische Idiotie, aufzufassen und nur als deren infantile und juvenile Unter-
art zu sondern seien, wurde o Schrifttum nicht erhoben. In der Bewer-
tung stellte man also uber den zum Teil schr weitgehenden Wechsel
der Minischen Erscheinungen den als einkeitlich aufgefafiten anatomischen
Befund.

GewiB bestand, wice schon erwihnt, nicht vollige Ubereinstimmung
der Meinungen in jeder Einzelheit (Sckaffer, Spielmeyer). Doch stellten
diese Unstimmigkeiten die Zusammengehorigkeit der beiden Krankheits-
typen nicht in Frage L.

Richtig schwierlg und zur regelrechten Streitfrage wurde die Frage
der Umrissenheit und des Formenkreises der familidren amuurotischen
Idiotie erst durch die teils klinischen, teils anatomischen, den gleichen
Fall betreffenden Veréffentlichungen R. Hamburgers, L. Picks und
M. Bielschowskys, denen bekanntlich folgende Beobachtung zugrunde
lag: 14 Monate altes ostjiidisches Madchen, das zu Lebzeiten das Bild
der Niemann-Pickschen Krankheit mit ihrer durch die Einlagerung be-
stimmter Lipoide bedingten Milz- und Lebervergréflerung aufgewiesen.
daneben aber auch den bis dahin als typisch fiir die amaurotische Ldiotie
angesehenen Augenhintergrundbefund (s. oben) geboten hatte. Pick,
Bielschowsky und spiter auch Spielmeyer erkliren den anatomisch und
histologisch am Zentralnervensystem dieses Falles erhobenen Befund fiir
wesensgleich mit dem bei der Tay-Sachs-Schafferschen amaurotischen
Idiotie von Sehaffer eingehend beschriebenen und halten demzufolge die

1 In der Folge hat man auch noch cine spitinfantile ( Bielschowsky) und eine

Spitform (A ufs) der amaurotischen familiiren Idiotie unterschieden (Schrifttum
s. Hallervorden und s. S. 510).
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Pick-Niemannsche Erkrankung fiir zusammengehérig mit dieser Form
der Idiotie, oder mit anderen Worten: jene Fille, die man bis dahin
als amaurotische Idiotie, genauer gesagt als infantile Form der amau-
rotischen Idiotie (Tay-Sachs-Schaffer) bezeichnet hatte, werten Pick,
Bielschowsky und Spielmeyer als sozusagen auf das Zentralnervensystem
beschrankte Form einer einheitlichen Krankheitsgruppe, die in mehr ver-
allgzemeinerter, insbesondere auf Leber, Milz, Lymphdriisen und Knochen-
mark ausgedehnter Form als Niemann- Picksche Krankheit in Erschei-
nung trite. Dieser Ansicht, der sich in der Folge Kufs, Marinesco an-
geschlossen haben, widersprechen Schaffer und v. Sdntha entschieden.
Schaffer leugnet die anatomische Gleichheit des Befundes am Zentral-
nervensystem bei Niemann- Pickscher Krankheit und bei infantiler fami-
lidgver amaurotischer Idiotie durchaus. Die Mdglichkeit, dafl beide Krank-
heiten bei ein und demselben Menschen gegebenenfalls vergesellschaftet
vorkommen koénnten, wird von Schaffer und v. Sdntha an sich zugegeben
und allem Anschein nach glanben sie diese Moglichkeit in dem Ham-
burgerschen Fall verwirklicht zu sehen. In dicsem Widerstreit hat sich
Ipstein auf Grund chemischer Untersuchungen auf die Seite Schaffers
und ». Ninthas gestellt, mit dem Hinweis darauf, daB er iin Gebirn eines
Falles von 7T'ay-Sachsscher Idiotie keinerlei Lecithinanreicherung, im Ge-
hirn etnes Niemann- Pick-Falles (Fall Smetuna) jedoch eine schr betricht-
liche Phosphatidanreicherung, also wesentliche Unterschiede gefunden
habe. Letterer widerspricht jedoch Epstein anf Grund chemischer Unter-
suchung cines Niemann- Pick-Falles, mit dem Hinweis darauf, dall er
im (legensuatz zu Epsteon keine Phosphatidanreicherung gefunden habe .

1 Die Angabe Epsieins, daBl der Gehalt der Organe an Glyeerinphosphatiden
bei der Niemann- Pickschen Krankheit hoher seil als in den Normalorganen, ist
durch Klenk widerlegt, der den hohen Phesphatidgehalt der Organe bei Niemann-
Pickscher Krankheit ,.n erster Linie durch cine sehr starke Anreicherung von
Sphingomyelin verursacht™ fand. Auf der Stuttgarter Tagung der Gesellschaft
fiir Verdauungs- und Stoffwechselkrankheiten hat Letterer hinsichtlich der Be-
zichungen zwischen Niemann-Pickscher Krankheit und Z'ay-Suchs-Schufferscher
amaurotischer Idiotie mit einiger Zurtickhaltung, jedoch abschliefend geduflert,
wdafBl die groBere Wahrscheinlichkeit far das Vorliegen einer im Wesen und Er-
scheinungsbild gleichartigen Krankheit vorhanden ist, als fir die Annahme zweier
unterschiedener und nur morphologisch gleicher oder sehr shnlicher Krankheits-
bilder. Die Aunahme, dafl die Klenksche Feststellung einer sehr starken Anreiche-
rung von Sphingomyelin in den Organen bei Niemann- Pickscher Krankheit in
gleicher Weise auch fiiv die Tay-Sucks-Schaffersche amaurctische Idiotie Geltung
habe, so daB es ,.vollkommen verstindlich® sei, daB ,.cine Storunyg des cellulidren
Lipoidstoffwechsels im wachsenden Gehirn sich in erster Linie am Sphingomyelin
bemerkbar'® mache, ist durch die Ausfithrungen Klenks auf der gleichen Tagung
aberholt. insoferne als er zusammenfassend betonte, dafl ,.die Speichersubstanz
der Gaucher-Zellen Cerasin und die der Pick-Zellen Sphingomyelin ist. Wieder
von anderer Art ist das entsprechende Lipoid des Tay-Sachs-Gehirnes. Hier
konnte es sich vielleicht um ein neues zuckerhaltiges Lipotd handeln.” Dieses
Ergebnis der Erforschung des Chemismus des Gehirnes hei der Tay-Sachs-Schajfer-
schen amaurotischen Idiotie war fiir mich sehr bemerkenswert, da ich bei der Uber-
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Der heutige Stand der ganzen Frage kann demnach im wesentlichen
wie folgt umrissen werden: Stimmt der histologische Befund des Ge-
hirnes, des Riickenmarkes, des peripheren Nervengewebes beil der Nie-
mann- Pickschen Krankheit tatsachlich véllig tberein mit dem histo-
logischen Bilde des Nervengewebes und der nervésen Organe bei der
Tay-Sachs-Schafferschen amaurotischen ldiotie, so dafl von einer Gleich-
heit des krankhaften Vorganges im Nervengewebe gesprochen werden
kann? Und wenn ja, ist jenes Mehr an geweblichen und organméQigen
Verinderungen, vor allem in der Milz und Leber, durch welche sich die
Niemann-Picksche Erkrankung zugestandermalBen von einer klassischen
Tay-Sachs-Schafferschen amaurotischen Idiotie unterscheidet, nur im
Sinne zusitzlicher Verdnderungen zu werten, bedeuten sie also nur eine
erweiterte Erscheinungsform der Krankheit? Gibt es also eine ednkeit-
liche Lipoidstoffwechselstorung des Sauglings- und des frihen Kindes-
alters, die in zweierlei Form in Erschelnung tritt, einerseits gewebs- und
organmifBig beschrinkt als klassische Tay-Sachs-Schaffersche amauro-
tische Idiotie, andererseits sozusagen erweitert als Niemann-Picksche
Krankheit ?

(Oder sind die Niemann-Picksehe Krankheit wund die Tay-Suchs-
Schaffersche amaurotische Idiotic zweierlel Erkrankungen? Und wenn
ja, kommen sie vergescllschaftet vor 2

Ieh stiitze mich bei meiner Stellungnahme zu diesen Fragen 1. auf
die eingehende Untersuchung eines Falles von Tay-Sachs-Schaffe rscher
amaurotiseher Idiotie, dessen Leiche ich in Danzig, 2 Stunden nach dem
Tode. zu 6ffuen Gelegenheit hatte, 2. auf die unter dem Winkel obiger
Frage vorgenommene teilweise Nachuntersuchung eines Falles von Yie-
menn-Piekscher Krankheit aus dem Wiener Pathologischen Institut, den
Smetana ' bereits 1930, jedoch ohne sich zu den uns hier bewegenden
Fragen auszusprechen, verdffentlicht hat 2.

In meinem Falle von Tay-Sachs-Schafjerscher amanrotischer Idiotie handelt
es sich um ein jidisches Madchen, das in cinem Alter von 2! | Jahren verstarb.
Aus der Vorgeschichte und Krankengeschichie (Kinderklinik der Med. Akademnie in
Danzig. damaliger Vorstand Prof. Adrm): 4. Kind nicht blutsverwandter Eltern.
Alle drei Geschwister um das 2. Lebensjahr herum an amaurotischer ldiotie ge-
storben. In der Verwandtschaft der Eltern keine derartige Krankheit bekannt.

sendung meines Untersuchungsgutes an Klenk im Januar 1938 bricflich zugleich
mit ciner Darlegung des Wesens der EinschluBfarbung in ein Weinsteinsiure-
Thioningemisch als einer Lipoidfarbung kurz geiuBert hatte: ,.Ich glaube, daBl
die im Gewebe metachromasierenden Fettstoffe Fettverbindungen darstellen, viel-
leicht Verbindungen von Fetten mit Kohlehydraten ? Die Ganglienzellen und Glia-
zellen im Lay-Sachs-Gehirn sind ganz ausgefillt mit solchen metachromasierenden
Fettstoffen.™

L Smetana: Virchows Arch. 274, 697.

? Das Untersuchungsgut des Falles wurde mir von Prof. H. Chiari, Direktor
des Pathologischen Institutes der Universitit in Wien, lichenswirdigerweise zu
YVerfiigunyg gestellt.
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Das Kind 6 Monate an der Brust gendhrt und seit der Geburt unter arztlicher Anf-
sicht gestanden. Im Alter von 6-—7 Monaten Stillstand in der ntwicklung. auf-
fallige Schlaffbeit, Unvermdgen zu sitzen. Leerer Blick. Typischer Augenhinter-
grundbefund. Spiter Krampfe, Abmagerung, vollige Verblodung, Pyurie, Husten.

Leichendfinungsbefund (592/1937, Pathologisches Institut Danzig): 76 em lange
weibliche Kindesleiche von grazilem Knochenbau, mit schmichtiger Muskulatur
und auBerst diirftigem Fettgewebspoister. Die iuBlere Decke von blasser grauer
Farbe mit einem leichten gelblichbriunlichen Beiton. Starke Behaarung der
Streckscite der oberen und unteren GliedmaBen, reichliche Schambehaarung,
zartere Behaarung der Stirn, der Oberlippe, starke Behaaruny auch des Riickens,
nicht jedoch des Gesilles. In der Haut des Gesichtes miBig reichlich verstrent
stecknadelspitz- bis stecknadelkopfgrofie Blutunterlaufungen.

Die grofie Fontanelle im queren Durchmesser 4 cem, im Lingsdurchmesser
21", em haltend. Die kleine Fontanelle geschlossen. Die knécherne Schideldecke
ausgesprochen dimn.  Die harte Hirnhaut verhaltnismaBig leieht abzichbar, nur
im Bereiche der Fontanellen etwas fester haftend. Die harte Hirnhaut stark ge-
spiannt.

Das Gehirn ungewdhnlich fest und steif, 1210 g schwer, avf dem Schnitt feucht
glanzend und awsgesprochen blutarm. Der Globus pallidus des Nucleus lenti-
furmis und der Thalamus opticus beiderseits einen gelblichen Beiton aufweisend.
Hydrocephalus internus chronicus. Der Hirnanhang 0,27 ¢ schwer. Das Orbital-
dach beiderseits hiigelig in die Schidelhshle sich vorbuckelnd. Im Mittelohe beider-
seits gelblich getrithte sehleimig-wiBrige Fliissigkeit (im Aussteich Influenzabacillen).

Der Brustkorb im Bereiche des Rippenbogens leicht gekrempelt, der Bauch in
den Flanken seitlich ausladend.

Das Unterhautzellgewebe auf kleine, ziemlich kriftig gelb gefarbte, an vielen
Stellen nicht mehr zusammenbingende Lappchen vermindert. Hochgradige all-
gemeine Blutarmut. Das Muskelfleisch Jachsfarben.  Povose der Rippen und des
Brustbeines.  Die Knorpel-Knochengrenze an den Rippen haarscharf, gevadlinig
und der Knorpel an thr nicht avfgetricben.

Die Lungen statk gedunsen. Dichtstehende, graurote, vielfach zusamimen-
getlossene Lobulirpneumonien, vor allem in den riickwiirtigen Teilen beider Lungen,
ohne vitrige Einschhinelzung.

Vermehrte wilirige Flissigkeit im Herzbeutelraum.  Das Herz 45 g schwer.
Ausweitung der Herzhohlen. Das Herzfleisch von blasser braunrdatlicher Farbe.
Herzklappen und Hauptschlagader oo B. An Stelle der Thymusdriise nur ganz
spirliche, kleine, hriunlichgrane Flecken der Vorderwand des Herzbeutels auf-
licgend. Die Sehilddrise 3.8 g schwer.,

Die Gaumenmandeln kleinhaselnugroB. Das lymphatische Gewebe im Bereiche
des Zungengrundes spirlich entwickelt. Reichlich solitire Lymphiollikel in der
Sehleimhant des Schlundkopfes. In der Lichtung der Luftréhre und der grofien
Luftréhrenaste reichlich terminales Odem vermengt mit etwas tritbem Schleim.

Die Leber 397 g schwer, vor dem Aufschneiden bliulichrot, nach dem Auf-
schneiden infolge Abstromen des Blutes aus den GefaBlen rasch einen mehr blassen,
gelblichbriunlichen Farbton annehmend. Die Gallenblase weit, gefullt mit farb-
stuffarmer schleimiger Galle. Der Hepaticocholedochus o. B.

Die Milz erheblich vergroBert, 49,5 ¢ schwer, auf dem Schnitt von dunkel-
grauroter Farbe, ohne Zeichnung. Nahe dem oberen Pol auf dem Schnitt durch
die Milz ein stecknadelkopfgroBer. gelblicher, runder Knoten aufscheinend (histo-
logisch : Tuberkel). Beide Nebennieren zusammen 4,1 ¢ schwer, ihre Rinde von gelb-
weiller Farbe. die Zopa pigmentosa anscheinend mehr grau als braun.

Die Nieren je 39 g schwer, fest, von blasser grauer Farhe. Verstreut in der Rinde
beider Nieren eine ganze Reihe bis linsengrofier rundlicher und streifenférmiger,
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teils gelblicher, teils rot gefleckter Herde vom Aussehen eitriger Schmelzungsherde.
Nierenbecken und Harnleiter o. B., insbesondere frei von entzindlichen Verande-
rungen. Die Harnblase ganz erheblich wandverdickt, die Schleimhaut ganz leicht
fleckig gerdtet; kein eitriger Inhalt in der Lichtung der Harnblase.

Blutarmut der Schleimhaut des Magens. Die Bauchspeicheldriise 20,5 g schwer.
MaBige Rétung der Diinn- und Dickdarmschleimhaut. Der Dickdarminbalt von
pastenartiger Beschaffenheit und heller briunlichgelber Farbe. Schwere ulcerdse
Tuberkulose des unteren lleum, der ibrige Darm frei von Tuberkulose. Grobe
Verkésung einzelner bis haselnufgrofler mesenterialer Lymphknoten. Die Lymph-
driisen des Rumpfes und der (dieBmaBen klein und von blaBgrauer Farbe. Der
Wurmfortsatz retrocteal gelegen, 6 em lang. Das Mark der Rippenknochen und
der Wirbelkérper blutrot. Andere Knochen aus dulleren Griinden nicht untersucht.,

Genitale 0. B. Gewicht der Eierstécke 0.6 g.

Das Auge aus duberen Grinden nicht untersucht.

Gutachten. Tay-Sachssche amauvrotische Idiotie. Bronchopneumonie. Akute,
aufsteigende, eitrige Nicrenentzitndung., Beiderseitige katarrhalische Mittelohrent.
ziindung. Darmtuberkulose.

Zunichst seien eingehend diec am Aleinkirn meiner beiden Félle vor-
gefundenen histologischen Verdnderungen besprochen.

Bielschowsky, Pick und Spielmeyer behaupten, wie bereits erwihnt,
eine Wesensgleichheit der histologischen Verdnderungen des Gehirnes bei
der amaurotischen Idiotic und bei der Niemann-Pickschen Krankheit,
Schaffer und v. Sdntha bestreiten das entschieden. Schaffer hat die unter-
scheidenden Merkmale namentlich fiir das Kleinhirn umrissen:

1. Bei der Niemann-Pickschen Krankheit zeigt das Kleinhirn hei
Anwendung der Weigerischen Markscheidenfarbung folgendes Bild: die
Leiber der Purkinjeschen Ganglienzellen und ihre Verdstelungen mit
allerfeinsten Kornchen bestaubt. In der Hohe der Purkinjeschen Gang-
lienzellen kugelige. maulbeerférmige, derb gekirnelte mobile Zellen, die
sich, kleiner werdend, teils in das Mark der Kleinhirnwindungen, teils
in die Nahe der GefiaBe verfolgen lassen. Diese Zellen sind nach Schaffer
Wanderhistioeyten, also Abkommlinge des Mesoderms. Die Zellen der
Zona granularis vollkommen kérnchenfrei. Die Zellen der Tntima und
Adventitia an den Gefillen der Arachnoidea mit feinsten Kérnchen wie
bestiubt. Das Kleinhirn eines Falles von amaurotischer Idiotie hingegen
zeigt bei Anwendung der in Rede stehenden Fiarbung folgendes Bild:
Die Leiber und Verastelungen der Purkinjeschen Ganglienzellen und der
Korbzellen reichlich mit ziemlich derben Kérnern besetzt. Die Zellen
der Zona granularis dicht gekérnt. Zwischen ihnen kugelige, von Kérn-
chen fast freie Zellen, die Schaffer fiiv zugehdrig zur mobilen, oligo- oder
apolaren Glia erklirt. Die Gefiflwandzellen in der Arachnoidea vollig
kornchenfrei.

2. Bei Anwendung der Sudanfirbung erscheinen bei der Niemann-
Pickschen Krankheit sowohl die Purkinjeschen Ganglienzellen wie auch
die mobilen gekdrnten Zellen farblos, bei der amaurotischen Idiotie hin-
gegen sowohl die Purkinjeschen Ganglienzellen wie auch die gliogenen
Kornerzellen gelblichréstlich.
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3. In Hdmatoxylin-Eosinschnitten erscheinen die mobilen gekdrnten
Zellen des Niemann- Pick-Gehirnes als rundliche helle, wabig strukturierte
Zelleiber mit dunklen Xernen.

Ich méchte vorwegnehmen, daB ich diesen Angaben Schaffers grund-
gitzlich beipflichte. Doch crscheint mir eine eingehende, aus duBleren
Griinden freilich nicht erschpfende Darstellung der einschligigen Ver-
hiltnisse unter Zuhilfenahme auch anderer als der oben angefiihrten

Abho 1. 20 Mon. altes Midehen, Formol, Celloidin-Taradfrin,  JMollorys Bindegewehs-
fiarbung,  Vergr. 3o0fach.  Niemann-Picksche Rrankheir. Klieinhirn, 1 Purkinjesche
Gonglicnzele; 2,27 Schaumzelien; 3 Stratwm geanulosuny; f Stratum moleculare.

Fiarbungen in mehrfacher Hinsicht vonnoten, schon allein um Miliver-
stindnisse und Unklarheiten in Hinkunft zu vermeiden.

1. Xch gehe aus von der Malloryschen Bindegewebsfirbung an Celloidin-Paraffin-
schnitten, da diese Farbung zweifellos die einleuchtendsten und schirfsten Bilder
liefert.

a) Bei der Niemann-Picksehen Krankheit erscheinen die Leiber und zum Teil
auch die Fortsitze der Purkinjeschen Zellen allenthalben enorm aufgetrieben,
von blasser blaulichgrauer Farbe und von feinkérnigem bis feinwabigem Gefiige:
nur uin die Kerne herum findet sich eine dichte, ziemlich schmale, zackig begrenzte
Zone von schmutzigroter Farbe (s. Abb. 1, I). In gleicher Hohe mit den Purkinje-
schen Zellen liegen eng beisammen zahlreiche, ziemlich grofie. runde Zellen mit
ausgesprochen wabigem Gefiige (5. Abb. 1, 2, 2) und von blasscr grauer Farbe:
spirlichere und dabei etwas kleinere solche Zellen finden sich auch im Stratum
moleculare und in der Kérnerschicht. Die Zellen der Kérnerschicht eng beisammen-
liegend.

Kleine rundliche, wenig auffillige Zellen mit wabigem Plasma begegnet man
allenthalben in den zarten Hirnhduten oder um die Gefille im Mark.
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b) Bei der Tay-Sachs-Schafferschen amaurotischen Idiotie erscheinen die Leiber
und zum Teil auch die Fortsitze der Purkinjeschen Zellen gleichfalls aufgetrieben
(s. Abb. 2, 4), jedoch durchaug nicht allenthalben (s. Abb. 2, 7, 2) und kaum je so
enorm geblaht wie bei der Niemann-Pickschen Krankheit. Die deutlich aufgetrie-
benen unter den Purkinjeschen Zellen zeigen einen scharf gezeichneten Kern mit
grofem Kernkérperchen, um den Kern herum eine rétlich gefirbte Zonc mit mehr
minder reichlich Tigroidschollen und in den duBleren Teilen ein sehr feinkdorniges
Gefuige von blanlichgrauer Farbe; in den nur wenig aufgetriebenen unter den be-

A

sagten Zellen erscheint diese duflere feingekornte Zone schmal. Eine grofle Anzahl

Abb. 2, 2V jilriges Midehen, Formol, Celloidin-Pacaffin, 3allorys Bindegewebsfarbung.,

Vergr, 30t6tach, ay-Sechs-Schaffersehe amaurotiselie Idiotie. Kleinhirn., Verschiedences

Ausschen der Purkinjesehen Ganglienzelten, 7, 2 geschrumpfte Zellen: 3 ozum Tell ge-

sehrumpfte, bei 37 jedoch mit Lipoidtropfebhen beladene Zelle: 4 geschwollene mit dicht
licgenden Lipoidtropfehen gefillee Zelle,

von Purkinjeschen Zellen erweist sich jedoch nicht nur nicht als aufgetrieben,
sondern vielmehr verkleinert, wie geschrumpft, zackig begrenzt und schmurtzigrot
vefirbt. Um diese Zellen, in denen der Kern klumpig aussieht und undeutlich vom
Plasma sich abhebt, cin schalenférmiger leer erscheinender Raum (s. Abh. 2, 1. 2).
Grofie runde Wabenzellen fehlen. Wohl aber finden sich rundliche, zum Teil auch
etwas lingliche Zellen von wechselndem, zum Teil recht betrichtlichem Umfang
mit sehr feinkornigem Gefige und von heller blaulichgraver Farbe in maBig reich-
licher Anzahl verstreut im Stratum moleculare und in der Kérnerschicht (s. Abb.3.3);
ihr Kern meist oval und chromatinarm oder am Rande legend und etwas eingedellt.
Den auffilligsten Befund stellen jedoch eigenartige, scharf begrenzte, meist rund-
lich-¢iférmige Zellen von dunkler. blaulich-griinlicher Farbe ! und véllig homogener
Beschaffenheit dar (s. Abb.3, 4—4""); sic sind durchwegs kleiner als die ehben

L Jch pflege die Schnitte formolfixierten Untersuchungsgutes vor Anstellung
der Malloryschen Farbung in Erlickischer Flissigkeit bet 34% auf 24 Stunden zu
y g g
beizen.



Zur Frage der Tay-Sachs-Schafferschen amaurotischen Idiotic. 489

beschriehenen feingekdrnten Zellen; ihr Kern meist eingedellt und hiufig am Rand
gelegen; unverkennbar ist ihre enge nachbarschaftliche Beziehung zu den Capillaren.
Sie liegen vor allem in der grofzelligen Schichte und in den aufleren Teilen des
Stratum granulosum, hiufig in kleinen Gruppen beisammen; sparlicher finden sie
sich auch im Stratum moleculare. '

t Kleinen randen, wenig auffilligen Zellen mit wabigem Plasma begegnet man
in maBig reichlicher Menge in den zarten Hirnhituten oder um die Gefae im Mark.

2. Himatoxylin-Eosinfiirbung. Bei der vergleichenden Betrachtung von Schnit-
ten des Niemann-Pick-Falles und des Tay-Sachs-Schaffer-Falles mit schwach

»

Abh 3o 2V gihriges Madehen, Formol, Celloidin-Daratfin, Mallorys Bindegewehsfirbung,
Vergr. Soufach. Tru-Sachs-Schafferscl amaurotisehe  ldiotie.  Kleinhim, I Stratwou

cranuloswm; 2 Stratwnn moleculare; 3 Koérnchenzelle: 4—47° homogene Zellen,

vergroBernden Linsen erscheint die zierliche Faltung der Kleinhirurinde und das
dichte Gefiige der Kornerschichte bei der Niemann-Pickschen Erkrankung einer-
seits, die plumpe Faltung der Kleinhirnrinde und das schittere Gefiige der Korner-
schichte bei der T'ay-Sachs-Schafferschen Erkrankung andererseits bemerkenswert
{vgzl. Abb. 4, 5).

Bet der Niemann- Pickschen Erkrankung die Leiber und aufgetriebenen Fort.
siitze der Purkinjeschen Zellen feinwabiy, das Plasmanetz kaum angefirbt. Das
Gefiige der Wabenzellen stellenweise fast schawmig [Schaumzellen /Smetana)].

Bei der Tay-Sachs-Schufferschen amaurotischen Idiotie das Gefitge der auf-
getriebenen Purkinjeschen Zellen eher feinstkornig, die kleinen Purkinjeschen Zellen
von schmutzigroter Farbe. AuBerordentlich zart gekdrnt und fast ungefarbt die
Kérnchenzellen. Die homogenen Zellen bei dieser Firbung wenig auffallig, von
zarter rosaroter bis ritlichgrauer Farbe.

3. Himatoxylin-Swlanfirbung an Gelatinegefrierschnitten. Bei der Niemann-
Pickschen Erkrankung sudanfarbbare Zelien nur in den zarten Hirnhinten und um
die CefaBe des Markes, gelegentlich auch in der Rinde anzutreffen; ihr Zelleib ge-
filllt mit fettigen grellgelbroten Kérnchen und kurzen gedrungenen Krystallen
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Nicmann-Picksehe Keankheit. Kleinhirn, Cbersicht. Dic Kornersehichte dicht g
Dic Windungen chier schmal,

Abb, 5. 2v jdhriges Midehen, Formol, Gelloidin-Paraffin, Haém.-Fosin, Vergr. ‘Zufurh.
Tay-Sach-Schaffersche amaurotische Tdiotie, Kleinhirn, Ubersicht. Die Kornerschichte
aufgelockert (a), die Windungen plump.
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(s. Abb. 6a). Bei der Tay-Sachs-Schufferschen amaurotischen Idiotie die Purkinje-
schen Zellen und ihre aufgetriebenen Fortsiatze durch das Hamatoxylin sechmutzig-
blaulichgrau angefarbt, vielerorts jedoch zugleich durch den Sudanfarbstoff gelb-
lich getont. In blasser blaulichgrauer bis blaulichgelber Mischfarbe auch die Iérn-
chenzellen aufscheinend. Die homogenen Zellen deutlich hervortretend, von hell-
gelber Farbe, vielfach jedoch blaulich getont (s. Abb. 6b). Mafig reichliche, mit
fettigen grellgelbroten Kornern und kurzen gedrungenen Krystallen gefiilite Zellen
in den zarten Hirnh@uten und um die Gefalle des Markes.

Abb, 6. 0 20 Mon, altes Madehen, Formol, Gefrierschnitt, Him,-Suadan. Vergr, 30ufach,
Niemanp-Pisksehe Krankheit, Kieinhitn, 1, 27 Schawozellen: die lipoidigen Tropfen
nngetirbt, 2 Stratwm granulosming S Stratum moleculare, b 2V jihriges Madehen, Formol,
[him.-Sudon, Verge., 300fach.  Zay-Sachs-Schaffersche wunanrotisehe Idiotie. Xlcinhirn,
1, U sudanfiirhbbare homogene Zellen. 2 sStratum gramtlosum; 3 Steatmm moeleculare,

L., Einschluffirbung™ ¥ in etnem wifrigen Weinsteinsiure-Thioningemisch bzw.
in einer wifirigen Thioninlosung an Geatinegefricrschnitfen (s. Abb. 7). Bei der
Niemanu- Pickschen Erkrankung die kérnigen Kinlagerungen in den Zelleibern und
aufgetricbenen Fortsatzen der Purkinjeschen Zellen sowie in den Wabenzellen
metachromatisch rosenrot gefirbt. Dabei die Einlagerungen in den Purkinjeschen
Zellen feinkéenig und oftmals etwas heller getént, in den Wahenzellen mehr tropfig-
vakuolig.

Die dichte Plasmazone um die Kerne der Purkinjeschen Zellen blau gefirbt.
Die Kornerzellen frel von metachromatisch gefirbten Kornchen. Metachromatisch
vot gefirbte Kornchen und griinlich glinzende gedrungene Krystalle in den Waben-
zellen im Bereiche der zarten Hirnhaute sowie um die (GefiBe des Markes.

Bei der Z'ay-Sachs-Schafferschen amaurotischen Idiotie die Einlagerungen in
den Fortsdtzen und in den Leibern der Purkinjeschen Zellen, soweit sie aufgetriehen

U Siehe Feyrter: Virchows Arch. 296, 645 (1936).
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erscheinen, ebenso wie in den Kornchenzellen metachromatisch dunkelrot getént.
Die Einlagerungen feinkornig. Die dichte Plasmazone um die Kerne der Purkinje-
schen Zellen blau gefarbt, und blau getént auch die Leiber der zackig geschrumpften
Purkinjeschen Zellen. Reichliche feintropfige, rot metachromasierende Einlage-.
rungen in den Kornerzellen. Die Leiber der homogenen Zellen mattglanzend, im
allgemeinen schmutzig blauviolett getont und unregelmiaBig verstreute, an Menge
wechselnde, doch niemals sehr reichliche, rot metachromasicrende feinstkornige
Linlagerungen aufweisend. In den zarten Hirnhiuten und um die CefiBle des Markes

¢
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Abbo T o 20 Mon, altes Mideben, Formol, Gelatine,  tiefricrschnpitt, Thionin (Idinsehiuf-
fiirbnng). Niemann-Dicksehe Krankheit., Kleinhirn, Chersicht. 1 Purkinjesche Ganglien-
zelle (it rosenrot metachromasicrender lipoidiger Einlagerumz). 2, 2 Schoumezellen
{mit rosenrot metachromasierender lipoidiger Binlagerung): 3 dicht gefiwgtes  Strabnn
granulosum: 4 Stratmn moleenlare; § zarte Hirnhuut, durchsetzt mit lipoidbeladenen
histiocytiren Fresdzellen, b 2V jihriges Midcehen,  Fermol,  Gelatine.,  Gefriersehnitt.
Thionin (KinzehluBrirbung)., Tuay-Sachs-Schaffersche amaurotische Idiotie.  Kleinlhirn.
Uhersicht. I Purkinjesche Guuglienzelle (mit dunkelrot wmetachromasiccender lipoidiger
Einlagernng); 17 Dendrit einer Purkinjeschen Zelle; 2 Koruchenzelle (it dunkelrot meta-
chromasicrender lipoidiger Einlogerung); 3 anfgelockertes Stratium grannlosmua: £ Stratum
maoleculare.

mafig reichliche rundliche Zellen, in deuen neben ungefirbten Tropfen auch rosen-
rot metachromasicrende tropfige Einlagerungen und griinlich glinzende, kurze
gedrungene Krystalle sich vorfinden.

3. Firbung nach Weigert-Schaffer (Weigertsche Markscheidenfirbung in der
Abinderung nach Schaffer) an Gejrierschnitten. In vélliger Ubereinstimmung mit
der von Schaffer gegebenen Beschreibung bhei der Niemann-Plckschen Krankheit
die Leiber der Purkinjeschen Zellen und ihre Verdstelungen mit schwarzen Kérn-
chen wie bestaubt. Geschwirzt auch die Korner der maulbecrférmigen Zellen.
Die Kérnerzellen frei von geschwirzten Einlagerungen. Wohl aber finden sich
golche in den Zellen der Intima und Adventitia an den Gefallen der Arachnoidea.
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Bei der Tay-Sachs-Schafferschen amaurotischen Idiotie die kérnigen Einlage-
rungen in den Purkinjeschen Zellen, in den Kornchenzellen und in den Kérner-
zellen schwarz gefarbt, doch findet sich in etwas mehr entfirbten Schnitten eine
ganze Reihe zwar aufgetriebener, aber nur mit spiirlich verstreuten schwarzen
Kérnern durchsetzter Purkinjescher Zellen vor. Die homogenen Zellen als schwarze
Plittchen aufscheinend, aber in etwas starker entfirbten Schnitten gleichfalls nur
verstreute schwarze Kdérnchen aufweisend. Der kornchenfreie Plasmahof um die
Kerne der aufgetriebenen Purkinjeschen Zellen in der Regel nicht geschwirzt und
zumeist ebensowcenig die Leiber der zackig geschrumpften Purkinjeschen Zellen.

Was sich an lipoiden Stoffen in den mit Weinsteinséure-Thionin
(bzw. Thionin) nach dem sog. EinschluBverfahren gefirbten Schnitten
metachromatisch rot firbt, erweist sich bei Anwendung der Weigert-
Schafferschen Markscheidenfarbung in nur wenig entfarbten Schnitten
im allgemeinen gleichfalls angefarbt, in auch nur etwas mehr entfirbten
Schnitten jedoch nur zum Teil. Ich méchte deshalb zum Studium der
verschiedenen in Rede stehenden lipoidigen Einlagerungen unbedingt der
sog. BEinschluBtirbung in cinem Weinsteinsdure-Thioningemisch (bzw. in
reiner waBriger Thioninlosung) den Vorzug geben, insofern als bei ihrer
Anwendung der Sehnitt mit ciner gewissen Farbstoffmenge eingeschlossen
wird und ihrer Einwirkung tiberlassen bleibt, eine Willkiir des Firbenden
alzo ausgeschaltet erscheint. AndersbeiderVornahme derWeigert-Schaffer-
schen Farbung. Hier mufl man, um einen schinen™ Ausfall der Farbung
zu erzielen, differenzieren, also bis zu cinem gewiinschten Ziel entfiarben.
Differenzierung aber bedeutet Willkiir von wechselndem Ausmafl. Die
Wichtigkeit dicses grundsitzlichen Unterschiedes erhellt aus folgendem:
Nchaffer lehrt, wie eingangs erwihnt, dafl die Anschwellung der Purkinje-
=chen Ganglicnzellen auf einer Quellung des Hyvaloplasma mit spiterer
Ausfallung bestimmt gearteter lipoidiger Tropfen beruhe und stiitzt diese
Lehre auf die Tatsache. daBl man bei Anwendung dev Weigert-Schaffer-
schen Firbung aufgetricbenen Purkinjeschen Zellen begegnet, in deren
Zelleib geschwirzte lipoidige Korner nur verstrent aufscheinen, wihrend
das zwischen den Kornern gelegene Plasma homogen anmutet. Ich muf
auf Grund meiner Erfahrung diese Lehre fiir irrig halten und glaube
die Quelle dieses Irrtumes eben in dem vou Schaffer vor allem angewen-
deten, in Rede stechenden Firbeverfahren zu erblicken, insofern als bei
cinem gewissen Grade des hierbei notigen Differenzierens ein Teil der
Kérnehen entfarbt und damit unsichtbar gemacht werden kann.

Ich habe jedenfalls in meinen in einem Weinsteinsdure-Thioningemisch
eingeschlossenen Schnitten von amaurotischer Idiotie niemals eine auf-
getriebene Purkinjesche Zelle gesehen, deren Anschwelluny durch efwas
anderes als durch die Einlagerung metachromasierender lipoidiger Tropfen
bedingt gewesen wédre. Bei Anwendung des besagten Firbeverfahrens
habe ich also niemals die von Sehaffer geschilderten und im Lichtbild
wiedergegebenen Bilder aufgetriebener. von nur wenigen Koérnchen durch-
setzter  Purkinjescher Zellen begegnet, wohl aber kenne ich sie aus

Virchows Archiv. Bd. 304, 32
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Schnitten, die nach Weigert-Schaffer gefirbt wurden. Die Ecrklirung
hierfiir ergibt sich meines Erachtens aus den eben gemachten Ausfiih-
rungen.

Schaffer nennt die bei Anwendung der Welgert-Schafferschen Farbung
geschwirzten Korner lecithinoid. Ich moéchte die Frage nach der meines
Erachtens besonderen chemischen Beschaffenheit dieser zweifellos lipoi-
digen und vermutlich zur Gruppe der Phosphatide oder Cerebroside ge-
horigen metachromasierenden (s. oben) Einlagerungen fiir offen erkliren
(8. Klenk, S. 483/484) und verweise hier nur kurz auf eine einschligige,
soeben in Virchows Archiv erschienene Verdffentlichung meines Mit-
arbeiters F. Bienwnld ,,Zur Histochemie des Hirnanhanges™.

In mancher Hinsicht also laufen die Meinungen und Ausfihrungen
Schaffers hinsichtlich der histologischen Verinderungen, zunichst des
Kleinhirnes, mit den Darlegungen vorliegender Arbeit nicht gleich. Im
wesentlichen, im grundsitzlichen jedoch bedeutet das Ergebnis meiner
Untersuchungen am Kleinhirn durchaus eine Bestitigung der Lehre
Schaffers von der Verschiedenheit der Niemann-Pickschen Krankheit
und der amaurotischen Idiotie.

Fur das Kleinhirn beantworten sich demnach die beiden oben gesteliten
Fragen wie folgt:

1. Der histologische Befund bel der Niemann-Pickschen Krankheit
und bei der amaurotischen Idiotie ist schon am Kleinhirn durchaus nicht
der gleiche. Schon die Veranderungen an den Purkinjeschen Ganglien-
zellen scheinen cinander nicht véllig gleich zu sein. Bel der Niemann-
Pickschen Krankheit finden sich ,,Schaumzellen (Himatoxylin-Iosin)
und die Zellen des Stratum granulosum erweisen sich frei von lipoidiger
Finlagerung. Bei der amaurotischen Idiotie finden sich Kornchenzellen
(Hamatoxylin-Eosin), homogene Zellen {Hamatoxylin-Eosin, Sudan) und
die Zellen des Stratum granuloswia enthalten reichlich tropfiges Lipoid.

2. Die bestechenden Unterschiede lassen sich auch nicht etwa dadurch
erkliren, daf3 dic bei der Niemann- Pickschen Krankheit anzutreffenden
Verinderungen lediglich eine innerhalb der gleichen Zellarten nur ver-
stirkte Ausbildung bzw. eine -starkere, mehr Zellarten umfassende Aus-
breitung der bei der amaurotischen Idiotie zu beobachtenden Verinde-
rungen waren. Das histologisch faflbare krankhafte Geschehen spielt
sich vielmehr bei beiden Krankbeiten zum Teil in verschiedenen Zell-
arten ab und ist auch innerhaib ein und derselben Zellart ein verschie-
denes. Richtig ist allerdings, da3 bei Anwendung der Weigertschen Mark-
scheidenfirbung die Kérnelung der Purkinjeschen Ganglienzellen in beiden
Fallen zunichst kaum voneinander unterscheidbar ist. Aber auch diese
anscheinende Ubereinstimmung wird zumindest sehr fraglich bei An-
wendung der sog. EinschluBfirbung mittels einer waBrigen Thioninlésung
oder mittels eines willrigen Weinsteinsiure-Thioningemisches bzw, der
anderen oben angefiihrten Farbungen.
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Die Ausfihrlichkeit der obigen, unter dem Winkel des Vergleiches
gcgebenen histologischen Schilderung rechtfertigt sich nicht nur hinsicht-
lich der Frage, ob Niemann- Picksche Krankheit und Tay-Sachs-Schaffer-
sche amaurotische Idiotie lediglich verschiedene Erscheinungsformen der
gleichen Krankheit seien, sondern ebenso hinsichtlich der Frage, ob beide
Krankheiten gegebenenfalls vergesellschaftet vorkamen. Die erste Frage
beantworte ich, wie bereits betont, schon auf Grund der Kleinhirnunter-
suchung entschieden mit Nein (Schaffer, v. Sdntha).

Die zweite Frage machte ich dahingehend beantworten, dafl meines
Erachtens vorerst kein begriindeter Anlafi vorliegt, die besagte Moglich-
keit anzunehmen; jedenfalls nicht in dem Heamburgerschen Fall, der als
Verwirklichung dieser Moglichkeit zu gelten scheint (Schaffer).

DaB das schwere Befallensein des Gehirnes und Rilckenmarkes bei einer Nie-
mnn- Pickschen Krankheit noch keine amaurotische Idiotie hedeutet, hat Schaffer
fiir den entsprechend liegenden . Meyenburgschen Fall einer Niemann- Pickschen
Krankheit, bei dem die vorgefundenen schweren Hirn- und Rilckenmarksverinde-
rungen chensowenig wie in der eigenen Brobachtung vorliegender Arbeit (Fall
Smetana) eine Ubereinstimmunyg mit dem Bilde der amaurotischen Idiotie auf-
wicsen, mit Recht betont. Andererscits aber will Schaffer (1930) den Hamburger-

Helschowskyschen Fall gelten lassen als Kombination (Vergesellschaftung) in der
Erkrankung des mesodermalen reticuloendothelialen Apparates mit der des eklo-
dermalen Zentralnervensystems und erblickt in diesem Zusammenhang in der
Endogenitat ,,cine gemeinsame Pattform beider Leiden™. Meines Erachtens jedoch
macht Sehafjer hier, im Rahmen gestaltlicher Erorterungen, ganz zu Unrecht cinen
Untersehied zwischen dem Hamburger- Bielschowskyschen und dem v. Meyenburg-
sehen Fall (demn, wie betont, der Smetenasche Fall vorliegender Arbeit vollig gleiche);
insofern nimlich ganz zu Unrecht, als ein gleichzeitiges Befallensein des mesoder-
malen reticuloendothelialen Apparates und des ektodermalen Nervensystems in
allem diesen Fitllen vorliegt: aber in keinem dieser Fille handelt es sich um eine Ver-
gesellschaftung zwejer Leiden. Denn Vergesellschaftung zweier Krankheiten wilrde
das gleichzeitige Vorhandensein der sowohl fiir die eine wie fir die andere Krank-
keit kennzeichnenden Verinderungen bedeuten. Dem ist aber nicht so.

Ich habe mich im vorstehenden hinsichtlich der zentralen nervosen
Organe auf die Besprechung der im Kleinkirn herrschenden Verhiltnisse
beschrinkt. Eine Veroffentlichung der am GroBhirm und am Riicken-
mark erhobenen Befunde soll, wennmdglich, andernorts erfolgen.

Ausfihrlich aber sei im folgenden auf die feineren gestaltlich falbaren
Verinderungen in den sog. inneren Organen cingegangen,

1. Leber. Bei der amaurotischen Idiotie die Leberzellen. die Endothelzellen
der Capillaren und die Awpfferschen Sternzellen vollig frei von tropfigen fettigen Ein-
lagerungen., Ein zundchst sehr eigenartiger Befund fillt in den periportalen Feldern
auf, Hier finden sich entweder einzeln legende oder in kurzen Reihen angeordnete,
scharf begrenzte riesige Zellen, die cundlich-eiférinig odr gegencinander etwas abge-
plattet und mit ziemlich feinen Kérnchen auf das dichteste gefiillt, seltern einmal
zugleich auch vakuolig erscheinen (s. Abb, Sa, 9). Diese Kornchen verhalten sich
farberisch wie folgt: Bei Anwendung der sog. Einsehluffirbung in einem Weinstein-
siure-Thioningemisch erscheinen sie grefirot bis gelbrot, ganz selten gelblichgrau; in
Sudanschuitten nehmen sie einen sehr zarten gelblichen Ton an; hei Anwendung der
Markscheidenfirbung nach Weigert schwirzen sie sich nicht. Die Einbettung in

32*
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Celloidin-Paraffin bringt zweifellog einiges an ihnen zur Lésung; die Zellen erscheinen
dann mehr feinwabig-kornig (s. Abb. 8b). Der verhiltnismiBig chromatinarme Kern
liegt stets am Rande; doch versteht es sich bei dem Umfang der Zellen, daB sie im
Finzelschuitt oftmals kernlos erscheinen und férmlich wie Kérnerkugeln anmuten.
In Reihenschnitten habe ich wirklich kernlose solche Zellen nicht angetroffen. Die
Zahl der Zellen ist im ganzen eine bescheidene. In einem Schnitt von 1 gem Flache
findet sich etwa 1 Dutzend. In der Regel liegen sie im Bereich der periportalen
Felder, selten einmal auch in den duflersten Randteilen der Lappchen zwischen

€
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Abb, 8. 2V jihrizes  Midchen,  Tay-Sachs-Schaffersehe  amaurotische  Idiotie,  Leber.

periportale Felder, 1—-177" gekirnte nenrpgene Zellen () irnerkuwreln). o Formol, Gelatine,

Gefriersebnitt, Thionin (Einschlu8firbnng). b Formol. Celloidin-Paratfin, Il -Eoxin,
2 Bindel markloser Nervenfasern: 3 Lichtung einer Arteria interlobularis.

Capillarwand und Leberzelibalken. Die Herkunft dieser Zellen erwies sich anf
Grund sorgfiltiger umfinglicher Untersuchungen namentlich an Schnitten, die in
ein Weinsteinsiure-Thioningemisch eingeschlossen wurden, als folgende: In den
marklosen Nervenfaserbiindeln innerhalb der periportalen Felder, und zwayr in den
kleineren Biindelchen ersichtlich haufiger, scheinen an den Polen der eingestreuten
Kerne vielerorts ziemlich feine Kérnchen auf, entweder nur vercinzelt oder in
winzigen kegelférmigen Hiufchen. Davon lassen sich alle Cherginge iiber spinde-
lige gekornte Zellen his zu den gekdrnten Zellriesen verfolgen (s. Abb. 8a, 2). Dem-
nach ist klar. daf es sich um neurogene Zellen handeln muB. Fraglich bleibt nur.
oh es sich um veridnderte marklose Nervenfasern oder um verinderte Zellen des
Nervenzwischengewebes handelt. Markhaltige Nervenfasern scheiden aus: die frag-
lichen Zellen sind viel zu zahlreich, als daB sie den hier fiir gewohnlich nur sparlich
vorkommenden markhaltigen Nervenfasern entsprechen kénnten. In jenen Zellen.
die erst einige wenige Kérnchen an den Polen ihrer Kerne anfwelsen, der Kern meist
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eiférmig, seltener stibchenférmig; stabchenférmig sind bekanntlich in marklosen
Nervenfaserbiindeln die Kerne der marklosen Fasern und eiférmig die Kerne der
Zellen des Endoneurium; spirliche Kérnchen scheinen sich also sowohl in mark-
losen Nervenfasern wie in Zellen des Zwischengewebes zu finden; in den kérnchen-
reichen Zellen jedoch hegegnet man ausschlieBlich eiférmigen und schildchenfor-
migen Kernen, was bis zu einem gewissen Grade dafir spricht, dall zumindest
die Koérnerkugeln von Zellen des Zwischengewebes sich herleiten. Sicher ist dies
aber nicht, insofern als ja starkere kornige Einlagerung zu einer Forménderung
stihchenformiger Kerne fithren kimnte. Spindelige solche Zellen finden sich auch

AbLh, 9, 2 gihriges Midehen,  Formol,  Gefrierschnitt, Kresyviechtviolett  (Einsehlu3-

titrbung).,  Tay-Nuchs-Sehaffersche amanrotische fdiotie. Leber. I pekiitmie neurogene

Zelte in einem Biandel markloser Nerventasern (2): 3 periportoles Bindegewcehe; 4 Vena
interiobularis; 3 Leboergewcehe.

in den duBeren Gefiallwandschichten; ich halte sie fiir zugehorig zum Nervengeflecht
der Gefilwandung. Frei im Bindegewebe liegend habe ich sie nicht angetroffen.
Das Bindegewebe erweist sich dbrigens als v6llig frel von jeglicher tropfigen fettigen
Einlagerung.

2. Milz. Die Pulpa vollkommen frei von tropfigen fettigen Einlagerungen.
In den Follikeln kleine Gruppen dicht mit sudanfarbbarer Masse beladener, etwas
umfinglicherer Reticulumzellen. In Weinsteinsiure-Thioninschnitten (Einschinfl-
farbung) miBig reichliche. meist spindelize, mit rot gefirbten Kérnchen dicht be-
ladene Zellen in den dufleren Wandschichten der arteriellen Aufzweigungen, selten
einmal auch Koérnerkugeln an gleicher Stelle oder in den Milzbilkchen.

Iiine eingehende histologische Beschreibung der Leber- nnd Milzveranderungen
bei der ¥ iemann- Pickschen Krankheit eriibrigt sich, sie ist ja mehrfach im Schrift-
tum niedergelegt. Eigens hervorgehoben sei jedoch, daB die fir Leber und Milz
der Niemann-Pickschen Krankheit so ungemein kennzeichnende und hier sich
massenhaft vorfindende Wabenzelle mit schaumiger Auflosung des Plasmas (Schaum-
zelle Smefanas) bei der amaurotischen Idintie, wie aus der obigen Schilderung cr-
sichtlich, vollig fehlt. Neurogene Kornchenzellen finden sich in der Leber bei




498 F. Feyrter:

Niemann- Pickscher Krankheit gleichfalls, jedoch deutlich grober gekérnt, inner-
halb der nervésen Geflechte des von massenhaften Schaumzellen durchsetzten
periportalen Bindegewebes (s. Abb. 10). Die Inhaltsmasse der Schaumzellen nimmt
iibrigens in Gefrierschnitten bei Anwendung der sog. Ilinschlufifirbung in einem
Weinsteinsiure-Thioningemisch einen deutlich rosenrot metachromasierenden Farb-
ton anl,

3. Darm. a) Dimndurin. Bei der amaurotischen Idiotie in den Weinsteinsiure-
Thioninschnitten (Einschluffarbung) die Ganglienzellen und nervisen Begleitzellen

4 -
Abb. 10, 2% jihriges Madehen,  Formol,  Gefricrsehnitt.  Weinsteinsiure-Thionin  «Kin-
sehiubBivbung) Niemann-Pieksche Krankheit, Leber, periportales Feld. 7 kdmig-wubige
newrogene Zelle, in einem Bilndel markloser Nervenfusern: 2. 2 Grenzen «lieses Nerven-
faserhitndels: 3, 37 Schaumzellen; rechts unten im Bilde ein ganzes Lager sok-her Schanm-
zellen; + Lichtung eines kleinen Gallenganges.

sowohl des Auwerbachschen wie des Meifnerschen Geflechtes mit metachromatisch
rot gefarbten fettigen Kornchen dicht gefiallt. Dabei der Farbton der Karnchen
in den Ganglienzellen im allgemeinen blanlichrot, jener der Kérnehen in den Begleit-
zellen grellrot bis gelbrot: doch lassen sich Uhergiange im Farbton beobachten.
Manchmal die Lagerung der Kornchen etwas locker; ihre Dicke bis zu einem ge-
wissen (irade wechselnd, im allgemeinen erscheinen die Kérnchen eher fein; den
feineren Kornchen kénnen aher auch grobere beigemengt sein und gelegentlich
erscheint das Gefage der Zelleiber zum Teil kérnig, zum Teil schollig-vakuolig.
Doch ist das schollige Gefiige zweifellos sehr selten. Die oben in Leber und Milz
beschrichenen Kornerkugeln und ihre spindeligen Vorstufen finden sich auch in
der Darmwand wieder und zwar spirlich verstreut in den Muskelhiiuten, reichlicher
im A4 uerbackschen und Meifinerschen Gellecht, am reichlichsten. jedoch noch immer
nur verstreut, in der eigentlichen Schleimhautschichte. Die in den Muskelhduten
gelegenen Kornerkugeln liegen klar erkennbar in den feineren Aufzweigungen des

1 Siche Virchows Arch. 296, 651 (1936).




Zur Frage der Tay-Sachs-Schafferschen amaurotischen Idiotie. 499

nervisen Geflechtes, in der eigentlichen Schleimhautschichte sind ihre rdumlichen
Bezichungen zum Nervengewebe nicht unmittelbar ersichtlich; im Bindegewebe
der Unterschleimhaut habe ich sie nirgends freiliegend angetroffen.

In Sudanschnitten weisen die metachromasierenden fettigen Koérnchen eine
leicht gelbliche Farbe mit einem vom Hamatoxylin herrithrenden blaugrauen Bei-
ton auf. Bei Anwendung der Weigertschen Markscheidenfirbung schwarzen sich
die Kornchen in grofem Umfang, doch 148t sich dieser Umfang durch die verschie-
den weit betriebene Differenzierung naturgemifl willkiirlich beeinflussen.

Abb, 11, Formoel,  Celloidin-Paraffin, - Mallerys Bindegewebstiirhung,  Vergr. 3onfach,

Darm.  Meifnersches Geflecht. o 20 Bihriges Miadehen,  Tay-Suehs-Sehaffersche amau-

rotische  Lidiotic, Der Zelleib der Ganglienzellen  feinkornig. 1 Masenlaris nneosac,

20 Mon. altes Miadehen, Niemann- Pickselie Krankheit, Der Zelleib der Gangslivnzellen
grobkirnig-wabieg, 17 Muscularis mueosie,

In Celloidin-Paraffinschnitten sind die Kornchen in den Ganglienzellen und
ihren Begleitzellen gelést; die Leiber dieser Zellen erscheinen hell und von ver-
waschenem, angedeutet kornig-wabigem Gefitge (=0 Abb. [1a). Auch von der In-
haltsmasse der Kornerkugeln und fhrer Vorstufen ist einiges geldst; doch erscheinen
diese Zellen noch immer sebr dicht und fein gekornt (s, Abb.12). Auf Grund
gestaltlicher Betrachtungsweise ist demnach nicht anzunehmen, dafl die Kérnchen-
masse der Ganglienzellen und jene der Kérnerkugeln physikalisch-chemisch ein-
ander villig gleichen,

b) Grundsitzlich die gleichen Veranderungen finden sich auch im Dickdarm
wieder, nur mit dem Unterschied, daB hier die Kérnerkugeln in der Schleimhaut
selten zu beobachten sind.

Bei der Niemann-Pickschen Erkrankung erscheinen in mit Weinsteinsiure-
Thionin gefirbten Schnitten des Diinndarmes und Dickdarmes die Ganglienzellen
der nervosen Geflechte gleichfalls mit metachromasierenden fettigen Kornern dicht
gefiillt, doch sind diese Kérner um vieles grober, etwa von der Dicke der Tigroid-
schollen, manchmal ganz grob und unregelmiBig schollig. Grob und dicht gekornt
erscheinen auch die nervisen Begleitzellen in den (ieflechten, wobel das Gefiige dieser
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Zellen offenbar infolge schlechter Anfiarbung der Mitte der Korner etwas wabig
anmutet. Der Farbton der Kornelung wechselt in den Ganglienzellen von blaurot
bis rot, in den nervosen Begleitzellen ist er mehr hellrot. Von diesen Arten von
Kérnelungen ist das Zelibild bei der Niemann- Pickschen Krankheit in den nervisen
Darmgeflechten beherrscht. Doch begegnet man bei aufmerksamer Beobachtung,
allerdings sparlich, auch fein gekérnten Zellen, die sich von den bei der T'ay-Suchs-
Schafferschen amaurotischen Idiotie vorfindenden kaum unterscheiden lassen. In
Sudanschnitten nimmt die Kérnelung der Ganglienzellen und ihrer nervésen Be-
gleitzellen keine Farbe an oder eine durch das Himatoxylin bedingte blaugraue
Tonung, In Celloidin-Paraffinschnitten (s. Abb. 11h) erscheint der Zelleib der be-
sagten Zellen gleichmafig und deutlich wabig, gitterférmig, stellenweise wie schaumig
aufgelost ( Smetana ).

Jahriges Midehen, Formwol, Celloidin-Pareaftin, IUGim.-Ilosin, Verzr. 300fach.
Tay-Sachs-Schaf he amaurotische Idiotie. Darm, o 7 gekornre Zelle (Kaornerkugel) in
der Tunica propria mucosace: 2 Keyvprengrmd: 3 Muscularis mucospe: 4 Ganglienzelle des
Meifnersehen Geflechtes, b 1 Karmerkugel in der Tuoica propria mucosae mit kugeligem
Einschlufl (5. von Ndatka). 2 Kreyptenepithel mit reichlichen Becherzellen: 3 Musealaris

nucosLe.

Yon metachromasicrenden Kiruerkugeln und ihren Vorstufen erweist sich bei
der Niemann-Pickschen Krankheit das Geriist der cigentlichen Schleimhaut-
schichte des Darmes auf das dichteste durchsetzt: auch die Kérmelung dieser
Zellart erscheint, verglichen mit der Kornelung der entsprechenden Zellart bei
der Tay-Sachs-Schafferschen ldiotie, wesentlich grober und mutet vielfach wabig
an; daneben enthalten die Zellen wiederholt Vakuolen und spiirliche nadelférmige
kurze, fettige, doppelbrechende Krystalle. Fin Teil der Krystalle verliert beim
Erwarmen iber dem Bunsenbrenner seine Doppelbrechung und bildet nach dem
Erkalten Sphirokrystalle it Achsenkreuz, besteht also aus Cholesterin. In Sudan-
schnitten ninunt ein Teil der Kérner und Krystalle gelbrote Farbe an. In Celloidin-
Paraffinschnitten erscheint der Zelleib ebenmiiBig wabig, sein Gefige also gitter-
formig (s. Abb. 13).

In augenfalligem (Gegensatz zu den beil der amaurotischen Idiotie geschilderten
Verhiltnissen erscheint die Tela submucosa des Darmes bei der Niemann- Pickschen
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Krankheit auch aulerhalb des Nervengeflechtes oder wenigstens ohne erkennbaren
riumliichen Zusammenhang mit ithm, reichlich durchsetzt von fettheladenen, rund-
lichen, ziemlich nmfanglichen Zellen; die fettige Inhaltsmasse dieser Zellen von sehr
wechselndem Aussehen: zum Teil bildet sie sehr grobe Tropfen und verleiht den
Zellen Maulbeerform, zum Teil erscheint sie weniger grobtropfig bis feinkérnig
und vielfach ist sie in Form kurzer, oft in kleinen Garben Leisammenliegender
doppelbrechender Krystalle ausgefallen. Nur ein Teill der Krystalle besteht aus
Cholesterin.  Den Sudanfarbstoff nimmt dicse Masse im allgemeinen nicht an,
woh! aber verleibt ihr das Hiamatoxylin in solchen Schnitten einen wechselnden
blaugrauen Ton; nur in sehr spirlichen Zellen finden sich einzelne, mit dem Sudan
gelbrot gefiarbte Tropfen neutralen Tettes beigemengt. Diese Vielfalt von fettigen

Abb. 13, 20 Mon, altes Midehen,  Formol, Celloidin-Paraffin, - Mallorys  Bindegeswcebs-
farbung., Vergr, 300fach, Niemann-Pieksche Krankheit, Darm, 7,0 27 Schaumzellen in der

Tuuica propria mucosae: 2 Krypte: 3 Muscenlaris mueosice.

Stoffen im CGegensatz zur jeweils mehr gleichmiBigen Beschaffenheit der Fettein-
lagerung in den verschiedenen anderen Zellarten legt nahe, die in Rede stehenden
Zellen als in voller Aufsaugetitigheit begriffene Histioeyten zu werten: in Celloidin-
Paraffinschnitten nehmen sie ein unregelmaBig wabiges Gefiige an.

Reichliche grobe, metachromasicrende und mit Sudan sich nicht firbende
fettige Tropfen scheinen ferner, gleichfalls in auffalligem Cregensatz zu den Ver-
haltnissen bei der amaurotischen Idiotie. in den Endothelzellen der Blutgefalle auf.

Demnach unterscheiden sich die Verdnderungen im Darme bei Vie-
mann- Pickscher Krankheit von jenen bei der amaurotischen Tdiotie nicht
nur dadurch, daB mehr Zellarten und innerhalb der einzelnen Zellarten
mehr Zellen befallen sind, sondern es ist auch die Art der Fetteinlugerung
in den befallenen Zellen eine andere, wenigstens bei gestaltlicher Betrach-
tung.
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Die im folgenden niedergelegten histologischen Befunde wurden ohne
gleichzeitigen Vergleich mit den an jeweils entsprechender Stelle bei der
Niemann- Pickschen Krankheit herrschenden Verhiltnissen erhoben, da
mir von dem Swmetanaschen Walle das erforderliche Untersuchungsgut
nicht zur Verfugung stand.

Zunichst ist hervorzuheben, daB sich die im vorstehenden mehrfach
beschriebenen Ganglienzellenveriinderungen auch in den Nervengeflechten
der Bauchspeicheldriise (v. Sdntha ), der Lungen und der Zunge vorgefun-
den haben und ich méchte vermuten, dal sie sich allerorts im peripheren

Abb. 14, 2Yjihvizes  Midehen,  Formol,  Celloidin-Daradfin., Tuy-Sachs-Schaffersehe
amaurotische Idiotic, Meallorys Bindegewcebhs{Grbung, Vergr, sootach, MHinterlappen des
Hirnanhanges, {1 Glidse Kiornchenzelle mit feinwabizem Plasma und eineni versvaschen
begrenzten Kinschln8 (vel, Abb. 120, 1), Dic Lipoidtropfen im Gang der Finbettung gelisrt.,

Nervengewebe, wo Ganglienzellen sich finden, nachweisen lassen wiirden.
Desgleichen habe ich die mehrfach eingehend geschilderten, gekérnten
neurogenen Zellen nicht nur in der Leber, in der Milz und im Darm be-
gegnet, sondern so gut wie iberall dort in den peripheren marklosen
Nervenfasergeflechten, wo ich nach ihnen suchte; so in devr Bauchspeichel-
driise, in den Lungen, in der Zunge, in den groBien Kopfspeicheldriisen
und sparlich auch in der NViere und in der Haut !'. Niemals habe ich sie
in rein markhaltigen Nervenfaserbindeln angetroffen. In der Zunge be-
gegnete ich sie auch im Bereiche der pilzférmigen und umwallten Papillen

1 Die Nebennierenmarkzellen zeigen keine derartige kornige Umwandlung. Die

Untersuchung des Glomus caroticum und des Zuckerkandlschen Organs habe ich
bedauerlicherweise unterlassen.
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und besonders bemerkenswert erscheint mir, daB in den Meifinerschen
Korperchen sémtliche Tastzellen die gleiche, feine, im Weinsteinsédure-
Thioningemisch (EinschluBfirbung) rosenrot metachromasierende Korne-
lung aufweisen ! wie die in Rede stehenden neurogenen, gekdrnten Zellen.

Oftmals zu ganz unférmigen Kornerkugeln aufgetriebenen Zellen,
die den besagten gekdrnten Zellen des peripheren Nervengewebes offen-
bar eng an die Seite zu stellen sind, fanden sich schliefllich reichlich
auch im Hinterlappen des Hirnanhanges (s. Abb, 14). Thre Kornelung
zeigt farberisch jedenfalls weitgehende Ubereinstimmung, vielleicht nicht
ganz die gleichen Loslichkeitsverhiltuisse. Solche Zellen kommen aber
anch sonst, bet alteren Menschen, haufig zur Beobachtung 2 (wobei dann
freilich die chemische Beschaffenheit der Kérnchen von etwas anderer
Art sein may), gelten als neurogen und werden von Kokn ohne jede Ein-
schrinkung, meines Erachtens mit Recht, als eine besondere Art von
Glia gewertet. Eine véllige chemische Ubereinstimmung der Kornelung
dieser Zellen bei amanrotischer Idiotie und ohne sie will ieh gewif nicht
voreilig behaupten, eine weitgehende Vergleichbarkeit aber erscheint mir
zur Geniige begriindet.

Der Befund an den endokrinen Driisen ist kurz zusammengefalit fol-
gender:

Hypophysis: Auffillige Vermehrung der basophil gekarnten Zellen, wie man
hesonders deutlich bel Anwendung der EinschluBfarbung in einem Weinsteinsivure-
Thioningemisch festzustellen vermag. Hinterlappen s. oben. Nebewnieren: Hochi-
gradiger Lipoidgehalt der Rinde. Mark s. 8. 502, Schilddritse : Reichlicher Kolloid-

! Das Bemerkenswerte dieses Befundes liegt meines Trachtens darin, dafy er
angesichts dev volligen Unbeteiligtheit ausgemachter Schrannscher Zellen (s, oben)
gegen die Ableitung der Tastzellen von den Sebwannschen Zellen ¢ Masson ) spricht.
Und dieser Umstand ist wieder von Wichtigkeit fiir die Frage der Herkunft der
Naevuszellen, die ich zwar mit Masson fiir neurogen halte, aber entgegen 3Musson
(1926) und Jokn (1939) nicht von den Schuannschen Zellen herleite (s. Feyrter:
TUber den Naevus),

z Das Vorkommen gekornter neurogener Zellen in den Nervengeflechten des
Magen-Darmschlauches, der Haut und in der Neurohypophysis bei der amauroti-
schen Idiotie erscheint mir insofern sehr bemerkenswert, als sich an den gleichen
Orten eigenartige gekorntzellige Gewichse finden, die ich fiir neurogene Gewichse
halte und deren Zcellen grofie gestaltliche und farberische Ahnlichkeit mit den be-
sagten Zellen aufweisen: die ,,gekdrnizelligen neurogenen Gewdichse des Verdawungs-
sehlauches's [Feyrter: Virchows Arch. 295, 480 (1935)]: die Prieselschen Gewdichse
der Nearohypophyse (von Pricsel zuniachst als neurogen, spiter als desmogen ge-
deutet); die Myoblastemmyome der Haut (s. Klinge; allgemein als myogen und als
hervorgegangen aus einem embryonalen Keim gewertet): auch die Myoblusten-
myome der Zunge und anderer Ortlichkeiten der guergestreiften Muskulatur halte
ich fiir neurogen und fiir hierher gehorig; allerdings. fiir diese zuletzt genannte
Geschwulstform habe ich eine Stiitze meiner Anschanung nicht gefunden, insofern
als ich bei sorgfiltiger Durchmusterung des Zungenfleisches auf neurogene gekirnte
Zellen nicht gestofen bin, Eine Entkraftigung meiner Anschauung will ich aber
damit nicht vornehmen. Ortliche uniiberblickbare Abweichungen konnten hier
die maBgebliche, jedoch nicht grundsitzliche Rolle spielen.
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gehalt. Thymusdriise: Betrichtlicher Rinden- und Markschwund. Elerstock: Reich-
licher Untergang von Primordialfollikeln und reifenden Follikeln. Epiphysis und
Epithelkirperchen o. B. Inselorgan der Bauchspeicheldriise: Hochgradige sinus-
artige Ausweitung und strotzende Blutfiille der Capillaren in zahlreichen, jedoch
nicht in allen Langerhunsschen Zellhaufen. Lebhafte Kndophytie des insuliren
Gangorganes ! und betrichtlicher Fettgehalt gréflerer endophytischer Zellager.

Vom Skelet wurde lediglich die Rippe untersucht:

Schmale, im Hamatoxylinschnitt schwarzblau gefirbte sog. priaparatorische
Verkalkungszone. Volliges Fehlen einer Eréffnungszone, infolgedessen die pripa-
ratorische Verkalkungszone in ununterbrochener, leicht gezackter Linie gegen den

1 r

2 4
Abb, 15, 2! Jjihviges Midehen,  Formol,  Gefriersehnitt.  Jlime-Sudan, Vergro S30fach.
Tuy-Sachs-Sehuffersche amaurotische Tdiotie, Zwdalffingerdarm.  Zwischen I und 27 schr
unregehmdaBige, zum Teil groBtropfuige Fetteinlagerung im Zottenepithel (Storang der
Fettaufsaugung und des Fettaulbanes 2): 2 Ma=eularis mucaosae: $ Brynnersche Dreise.

Zippeuknochen zu begrenzt und von ciner ganz schmalen, gleichfalls fast ununter-
brochenen Kuochenplatte abgeschlossen, die gegen den Knorpel zu aus verkalkter.
gegen das Mark zu aus unverkalkter Knochenmasse besteht. Im Mark spirlich
verstreute Bilkchen verkalkten lamelliren Knochens, der so gnt wie frei von
osteoiden Saumen erscheint. Lipoidhaltige Zellen im Markgewebe nirgends anzu-
treffen.

Mit einem gewissen Vorbehall gebe ich zum Schlull folgenden in der Schleim-
haut des Zwslffingerdarmes erhobenen Befund wieder. In mit Sndan gefirbten
Gefrierschnitten auf kurze Strecken der Schleimhaut hin das Epithel im Bereiche
der Zottenspitzen formlich voligepfropft mit sudanfirbbarer tropfiger Masse: die
Tropfen auBerordentlich unregelmiBig geformt. selten fein, meist grob. zum Teil
ausgesprochen plump. Daneben im Zelleib der Epithelzellen auch rundliche Liicken,
die sich mit dem Sudanfarbstoff nicht anfirben (s. Abb. 15, 16). Verglichen mit

1 Uber den Begriff des insuliren Gangorganes und den Begriff der Endophytie

s. Feyrter: Uber diffuse endokrine epitheliale Organe. Leipzigz: Johann Ambrosius
Barth 1938.
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den Bildern der gewshnlichen Fettaufsaugung und des gewshnlichen Fettaufbaues,
wie sie etwa von V. Patzelt * wiedergegeben wurden, mutet der geschilderte Befund
zweifellos als dbwegigkeit an. Die Frage ist nur die, ob dicser Befund fiir unsere
Auffassung von dem Wesen der Z'ay-Sachs-Schafferschen amaurotischen ldiotie
von wesentlicher Bedeutung ist, in dem Siune, daB er eine Stirung schon bei der
Fettaufsaugung und beim Fettaufbau im Bereiche des Darmes aufdecke oder ob
er nicht zur Gruppe der sozusagen ,,unspezifischen'* Chymusretentionen zu rechnen
ist, die wir zwar in ibren Entstehungsbedingungen vorliufig nicht iiberblicken,
aber jedenfalls nicht als Ausdruck einer ganz besonderen Abwegigkeit zu deuten
gewohnt sind.

Vom Wesen scheint mir im Rahmen der hier aufgeworfenen Frage zunéchst
zu sein, ob sich der hier wiedergegebene Befund auch in anderen Fillen von T'ay-

Abb, 16, Xhnliche stelle wie fu Abh. 13, bei stdarkerer, 130facher Vergr, Zwischen T und 7
sehr unregelniBige, zum Teil gro@tropfige Fetteinlagerung im Zottenepithel (Storung der
Fettauf=angung und des Fettaurbanes?): 2 Keypte; ¢ Tunica propria mucosae.

Suchs-Schafferscher amaurotischer Idiotie wiederfindet. Das bleibt vorliufig ab-
zuwarten.,

Aus den vorstehenden, notwendigerweise zum Teil sehr cingehenden
histologischen Beschreibungen geht hervor, dall die Adblagerung meta-
chromasierender feintropfiger und feinkorniger Fellstoffe bei der amairo-
tischen [diotie, so wie dies Schaffer immer betont hat, eine ganz augen-
tillige Beschrinktheit auf eine bestimmte Gewebsart, nimlich auf dus
Nercengewebe im engeren und weiteren Sinne, zeigt. Befallen erscheinen
die Ganglienzellen des Gehirnes, des Riickenmarkes, der Spinalganglien.
des Grenzstranges und des peripheren Nervengewebes; die verschiedenen
Zellformen dev Gla (Schaffer, ¢. Santha) und schlieBlich im Bereiche

der verschiedenen peripheren, marklosen Nervenfasergeflechte eine hin-

1 Patzelt, V.o Im v, Moellendorfjschen Handbuch der mikroskopischen Ana-
tomie des Menschen, Bd. 5, Teil 3, nach Schnitten meiner Sammlung. 3. Abb. 77
w73, S.108 u. 109,
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sichtlich ihrer gewshnlichen (normalen) Erscheinungsform offenbar noch
nicht geniigend erforschte Zellart, deren fettige Beladung zur Bildung
der sog. Kérnerkugeln fihrt. Stiinde es von dieser Zellart fest, daB es
sich um Schwannsche Zellen handle, wire die oben gemachte Behauptung,
daB bei der amaurotischen Idiotie ausschlieBlich das Nervengewebe be-
fallen sei, unmittelbar einleuchtend. Ich habe aber oben betont, dafl
ich die in Rede stehende Zellart dem Nervenzwischengewebe zuzurechnen
sehr gencigt bin. Damit will ich aber nicht dahingehend festgelegt er-
scheinen, daB es sich demzufolge um eine mesenchymale Zellart handeln
miisse. Ich halte vielmehr die Frage der feineren geweblichen Zusammen-
sctzung und Herkunft sowie der biologischen Bedeutung des Zwischen-
gewebes in den peripheren markhaltigen und marklosen Nerven ganz im
allgemeinen fiir nicht genfigend geklart; ich glaube, daB unsere bisherigen
Vorstellungen von diesen Zellverbinden zu einfache und oberflichliche
sind.

Tn meiner Arbeit ,,Ulber den Naevus® habe ich dieses Zwischengewebe seiner-
zeit in Anlchnung an die von 4. Key und ¢ Retzius in thren ,,Studicn in der Ana-
tomie des Nervensystems™ gewithite Bezeichnung (Endethel) |, Neuroendothel™
genannt, ohne mit dieser Bezeichnung ciner spitteren treffenderen Benennung, die
sich auf eine erschépfendere Kenntnis der gestaltlichen und biologischen Eigen-
heiten dieses Gewebes zu stiitzen vermag, hinderlich sein zu wollen. Die gestalt-
tiche und biologische Einheitlichkeit dieses Ciewebes hahe ich fitr meinen Teil
nicht héher eingeschiatzt als die Kinheitlichkeit des Zwischengewebes im Hirn.
und Rickenmark, das wir als Glia zusammenzufassen gewohnt sind. Ich habe
cigens hervorgehoben, dall 4. Key und G. Refzins von dem an sich . protoplasma-
tischen™ Endothel der arachnoidealen Balken, welchem das Neurendothel des peri-
pheren Nervengewebes wohl an die Seite gesetzt werden darf, die Ansicht aus.
sprechen, dall es zur Fibrillenbildung der Balken, deren Uherzug s bekanntlich
hildet. . beigetragen zu haben scheine. In den Endothelzellenhiutchen des Peri-
neuriums selbst sehen die genannten Forscher ,,oft eine gewisse, eigentiimlich netz-
formige Zetichnung wie von unvollstindig ausdifferenzierten Fasern'. Zusammen-
gehalten mit den in meiner Arbeit |, Uber den Naevus™ kurz niedergelegten, am
Zwischengewebe des peripheren Nervengewebes erhobenen Befunden wird man
vorerst also protuplasmatische und faserbildende ¥ormen zu unterseheiden baben.
Vieles in der Histologie und Histogenese des in Rede stehenden Gewebes scheint
mir noch ausgiebiger, weiterer Forschung zu bediirfen: die ganze Frage seines
Formenreichtums nnd seiner biologischen Bedeutung, die Frage seiner Ahgrenzung
gegen das gewdhnliche, mit den GefiBen eingedrungene Mesenchym und schlieB-
lich die Frage des etwaigen Vorkommens von gliawertigen Zellen. Hinsichtlich
der im vorliegenden Falle von amaurotischer Idiotic so eingehend beschriebenen
»gekornten neurogenen Zellart” und ihrer Herkunft mag an diesem Orte ab-
schliefend der Hinweis geniigen, daB das Vorkommen gestaltlich sehr dhnlicher
Zellen im Hinterlappen der Hypophysis bemerkenswert erscheint und daf ihre
Ableitung von den Schwannschen Zellen angesichts der Unbeteiligtheit ausge-
machter Schwannscher Zellen gewiBl nicht naheliegt.

Awders liegen die Verhiltnisse bei der Niemann- Pickschen Evkrankiuny.
Zwar ist auch hier das Nervengewebe mit tropfigen und kirnigen meta-
chromasievenden Fettstoffen iiberladen. Auch hier ist Gehirn, Ritcken-
mark, Grenzstrang und peripheres Nervengewebe schwerst befallen. Aber



Zur Frage der Tay-Sachs-Schafferschen amaurotischen Idiotie. 507

wir haben oben mit Schaffer betont, dafl sclbst innerhalb dieses Systems
Abweichungen von den bei der amaurotischen Idiotie herrschenden Ver-
haltnissen bestehen, sowohl hinsichtlich der Art der befallenen Zellen
wie auch hinsichtlich der Beschaffenheit der Fetteinlagerung. Hinzu
kommt bei der Niemann-Pickschen Krankheit das bekannte schwere
Befallensein des Mesenchyms mit seinen Histiocyten, Endothel- und Reti-
culumzellen sowie das zum Teil gleichfalls hochgradige Befallensein der
verschiedenen Epithelzellen, insbesondere der Leber; wobel auch hier
die Art der tropfigen und kornigen Fetteinlagerung an sich fiir den ge-
staltlichen Betrachter eine fiithlbar andere ist als bei der amaurotischen
Idiotie. Fiir den gestaltlichen Betrachter (Morphologen) ist demnach
die Niemann-Picksche Krankheit weder im Bereiche der nervisen noch
auch der anderen Organe und organmaéaBigen Gewebsverbinde eine so-
zusagen erweiterte Erscheinungsform der T'wy-Sachs-Schafferschen amau-
rotischen Idiotie. Und cbensowenig ist naturgemifl die Toy-Sachs-
Schaffersche amaurotische Idiotie biologisch als eine durch trtliche (ge-
webliche) Besehrinkung gekennzeichnete Erscheinungsform der Niemann-
Pickschen Krankheit zu werten.

Yergleiche haben gewiB nur beschrinkten Wert.  Gleichwoh! halte ich den
mit den notigen Abinderungen gemachten Hinwels auf die Bezichungen zwischen
Arteriosklerose und Mesaortitis fur angebracht. Wie schwierig lag auch hicr seiner-
zeit fitr den Histologen die Frage der Abgrenzang und der Beziehungen. Heute
wissent wir, dafl die Mesaortitis luica nicht eine erweiterte Erscheinungsform der
Arteriosklerose und dicse nicht etwa eine durch ortliche Beschrinkung gekenn-
zeichnete Erscheinungsform der Mesaortitis ist.

Damit will ich aber nicht sagen, dall Niewmans- Picksche Krankheit
und 7'ey-Sachs-Schaffersehe amaurotische Idiotie sich ganz und gar von-
einander unterscheiden und iiberhaupt nicht miteinander vergleichbar
erscheinen.

Im CGegenteil. Ans der ganzen hier vorgenommenen Gegentiberstelluny
crgibt sich, daB sowohl bei der amaurotischen Idiotie wie bei der Nie-
munn- Pickschen Krankbeit eine schwere verallgemeinerte Erkrankung
des zentralen und peripheren Nervensystems vorliegt, gekennzeichnet
durch eine ungemein dichte tropfige Einlagerung besonderer fettiger
Stoffe in Ganglienzellen, Gliazellen und anderen nervisen Zellen.  Gewild
sind, wie mehrmals betont, bei der Niemunn- Pickschen Krankheit noch
ganz andere Zellarten befallen und in den bei beiden Krankheiten be-
fallenen Zellarten ist die Beschaffenheit der Fetteinlagerung eine ver-
schiedene. Das steht aber jetzt nicht mehr zur Frage, wurde vielmehr
oben zur Geniige betont. Nunmehr steht folgendes zur Frage:

Diirfen wir auf Grund der angefithrten, gestaltlich faBlbaren Tatsachen
beide Krankheiten einander eng an die Seite stellen in dem Sinne, dafl
es sich bei beiden Krankheiten um zwar verschiedene Stérungen des
Lipoidstotfwechsels, aber eben doch um Stérungen des Lipoidstoffwechsels
handle, mit schwerem Befallensein des zentralen und peripheren Nerven-
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gewebes ! Oder ist zwar die Niemann- Picksche Krankheit eine Stérung
des Lipoidstoffwechsels mit schwerem Befallensein der nervisen Organe,
die amaurotische Idiotie hingegen, wie Schaffer meint, pathogenetisch
ein ganz anderes Leiden, nimlich ein Leiden, das ,,ausschlieBlich von der
anererbt krankhaften Verfassung des Zentralnervensystems, d. h. von
einer abiotrophischen Schwiche des Ektoderms, abhingt™?

Die eben aufgeworfene Doppelfrage ist durch die Schafferschen An-
schauungen veranlaBt. Ich selbst hétte sie von mir aus auf Grund der
in vorliegender Arbeit mitgeteilten Befunde in dieser Form nicht gestellt.

Hinsichtlich der bei der Niemann- Pickschen Krankheit herrschenden
Verhiltnisse stimmt ndmlich Schaffer der Auffassung Plcks zu, dall es
sich hier um eine Storung des Lipoidstoffwechsels handle, bei der lipoide
Einlagerungen aunchk in den Ganglienzellen zu beobachten seien, im Sinne
eines . Uberangebotes' (Pick) ans dem mit Lipoiden iiberladenen Blut.
Dem ,,nicht ausgetragenen Streit™, ob dabel eine Stéruny in der Lebens-
titigkeit der Zellen (zellige Dysfunktion) oder eine intermediire Stoff-
wechselstérung vorliege, glaubt Sehaffer bei der Aullerung obiger Ansicht
ans dem Wege gehen zu kénnen.

Fiir die amaurotische [diotie hingegen vertritt Schaffer die Lehre, dall
das Wesen dieser Krankheit ausschliefilich in einer ererbten krankhbatten

Verfassung der Zellen des zentralen Nervengewebes zu schen sei. Eine
unmittelbare Folge dieses Zustandes sel die olloidule Quellung des H yalo-
plusma, das hierbei homogen erscheine.  Iirst nachtriglich (sekundir)
komme es durch Fillungsvorginge zum Aufscheinen lipoider Kérner in
den geqgnollenen Zellen.

Der Kern der Sehafferschen Lehre 16t sich demnach kurz umreillen
wie folgt: Bei der amaurotischen Idiotic ist die Lipoideiulagerung in
den nervisen Zellen cin selbstindiger primirer Lebensvorgang, bei der
Niemann- Pickschen Krankheit ein sckundarer.

Schaffer sclbst glaubt zwar, wie oben betont, bei der Festlegung
seiner Anschauung vem Geschehen bei der Niemann-Pickschen Krank-
heit dem oben angefithrten ,,nicht ausgetragenen Streit™ aus dem Wege
gehen zu kounen. I[n Wahrheit aber zeigt die eben vorgefithrte Gegen-
iiberstellung, daB3 Schaffer in der Entstehungsgeschichte der Niemann-
Pickschen Krankheit die Annahme einer primiren ,zelligen Dystunktion™
folgerichtig ablehnen muf. Andernfalls wiirde er seibst den von ihm be-
tonten Unterschied im krankhaften Geschehen beider Leiden verwischen.
um so mehr als er auch die Niemann- Picksche Krankheit als endogenes
familiires Leiden gelten lifit.

Ich fiir meinen Teil gestehe, dall ich als gestaltlicher Beobachter
beim Anblick der mit lipoiden Tropfen gefiillten Purkinjeschen Zellen
bei der Niemann-Pickschen Krankheit einerseits, bei der amaurotischen
Idiotie andererseits nicht in der Lage bin, festzustellen, ob die Ursache
der lipoidigen Einlagerung in einer Abwegigkeit des Zellebens oder in
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einer Abwegigkeit der zugefiihrten Sifte liegt; und ebenso wenig, ob die
Abwegigkeit des Zellebens, sofern sie die eigentliche Ursache darstellt,
bei beiden Krankheiten grundsdtzlich verschieden ist. Was die Lehre von
der priméren Hyaloplasmaquellung, die eigentliche gestaltliche Grund-
lage der Schafferschen Anschauung vom Wesen der amaurotischen Idiotie
als einer abiotrophischen Schwiche des Ektoderms selbst betrifft, so
stutzt sie sich gestaltlich, soweit ich zu urteilen vermag, auf Beobachtungen
an Schnitten, deren Farbung nach dem Weigertschen Verfahren der Mark-
scheidenfirbung vorgenommen worden war. Die Tatsache an sich gebe
ich, wie bereits frither dargelegt, zu, dall man in solchen Schnitten auf-
getriebenen Zellen begegnen kann, in deren gleichmélig beschaffenem
Zelleib spirliche geschwirzte fettige Korner verstreut erscheinen. Doch
vermag ich in diesen Bildern, wie gleichfalls bereits friher ausgefithrt,
keinen Beweis fir die Richtigkeit der Schafferschen Lehre zu erblicken;
insofern als ich durch sorgfaltigen Vergleich der Farbeergebnisse mit
der von Schaffer etwas abgednderten Weigertschen Markscheidenfirbung
einerseits, der EinschluBfirbung in ein Weinsteinsdure-Thioningemisch
andercrseits erkannt habe, daBl die besagten Bilder der gefihrlichen
Willkiir des von Schaffer zur Darstellung der Korner gewahlten Farbe-
verfahrens ihre Entstehung verdanken. Der scheinbare Kérnermangel
in gewissen aufgetriebenen Zellen konnte sich dadurch erklaren, daB dic
Hauptmasse der Korner trotz der Beize keinen Farbstoff angenommen
hat oder durch ungleichmiBige Farbabgabe bei der sog. Differenzierung.

An sich halte ich es durchaus fir méglich, dafl der sichtbaren tropfigen
Lipoidablagerung in den Zellen eine homogene Anschwellung der Zellen
vorausgehen konnte. Selbst gesehen habe ich, wie gesagt, diesen Vor-
gang bei der amaurotischen Idiotie nicht, aber wir wissen z. B. aus den
Untersuchungen Gottrons, daB in den eben mit freiem Auge sichtbar
gewordenen Hautverinderungen bei der Schiiller-Christianschen Erkran-
kung angeschwollene homogene Histiocyten sich finden, in denen von
einer tropfigen lipoiden Einlagerung nichts (noch nichts) zu sehen ist.

Ich halte demnach die Angabe Schaffers, daB bei der amaurotischen
Idiotie das krankhafte Geschehen in Form einer homogenen Schwellung
der nervisen Zellen sich einleite, durch die bisher erhobenen histologi-
schen Befunde nicht erwiesen, wiirde aber auch dann, wenn sie erwiesen
wiire, vorerst nicht in der Lage sein, sie als Bewels dafiir gelten zu lassen,
daB bei der amaurotischen 1diotie und bei der Niemann- Pickschen Krank-
heit ein grundsitzlich und véllig verschiedener krankhafter Lebensvor-
gang vorliege. Das ergibt sich aus dem obigen Hinweis auf die Gotiron-
schen Feststellungen bei der Schiiller-Christianschen Kindheit; insofern
als aus ihnen hervorgeht, da die erste Phase in der Zellverinderung
bei einer Lipoidstoffwechselstérung eine homogene Schwellung sein kann;
im iibrigen aber kann schon diese homogene Schwellung wesentlich durch
Fettaufnahme bedingt sein. DaB es in den Zellen kolloidal geldste Fette
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gibt, die sich mit den bisher gebriuchlichen ¥arbeverfahren nicht dar-
stellen lassen, ist ja wohlbekannt und durch die Ergebnisse des Einschluf-
verfahreus in ein Weinsteinsdure-Thioningemisch z. B. fiir die marklosen
Nervenfasern, fiir den Hinterlappen der Hypophysis und fiir das Neben-
nierenmark kiirzlich auch histologisch erwiesen worden (Feyrter, s. Schulz.
Bienwald ).

Es gehort, streng genommen, nicht in den Rahmen vorliegender Ver-
offentlichung, welche die Tay-Sachs-Schaffersche amaurotische Idiotie
und ibre Abgrenzung gegen die Niemann-Picksche FErkrankung zum
Gegenstande hat, daB ich mich zum Abschlufl mit den im Schrifttum
unterschiedenen einzelnen Formen der amaurotischen Idiotie des ndheren
beschiftige; ich selbst verfiige tiber derlei Beobachtungen nicht und bin
ausschlieBlich auf die Beschreibung anderer Untersucher angewiesen.
AuBler der tnfantilen Form der amaurotischen Idiotie ( Tay-Sacks-Schaffer)
wird, wie bereits eingangs erwihnt, eine juvenile {Spielmeyer-Vogt ), dar-
itber hinaus aber auch noch eine spdtinfaniile Form ( Bielschowsky) und
cine Spdatform (Kufs, Schrifttum s. Haellervorden) unterschieden. Alle
diese Erkrankungen wertet man trotz weitgehender Abweichungen im
klinischen Krankheitsbild nur als altersbedingte verschiedene Krschei-
nungsformen einer einheitlichen Erkrankung, eben der amaurotischen
[diotie, und begriindet diese Anschauung mit dem Hinweis darauf, daf}
in allen einschligigen Tillen anatomisch grundsiitzlich der gleiche Er-
krankungsvorgang an den Ganglienzellen und Gliazellen festzustellen
sei: eine ballonartige Auftreibung der Zelleiber, bedingt durch fettige
Einlagerungen. Soweit ich sehe, hat niemand unter den Neurologen und
Neurohistologen dagegen Einspruch erhoben. Auch Schaffer nicht.

Ich fiic meinen Teil kann mich als gestaltlicher Betrachter erheb-
licher Bedenken, zumindest hinsichtlich der als Spatform der amauro-
tischen Idiotie bezeichneten Beobachtungen, nicht erwehren. Abgeschen
von der Verschiedenartigkeit des klinischen Krankheitsbildes zeigt nim-
lich die Art der Fetteinlagerung in den einzelnen Féllen ganz hochgradige
Abweichungen, insofern als die fettigen Tropfen und Kérner, wenigstens
zum Teil, mit Sudan oder Scharlachrot sich sehr kriftig firben. Awfs
erklirt dies durch die ,,weit fortgeschrittene Metamorphose der Degene-
rationsprodukte’ in den Ganglien- und Gliazellen, wobei er offenbar die
fortschreitende Umwandlung der Fettstoffe in zugrunde gehenden mark-
haltigen Nervenfasern samt iliren Schwannschen Zellen sowie die Ver-
schiedenartigkeit der Fettstoffe in den abraumenden Gliazellen am Rande
verschieden alter Erweichungsherde vergleichsweise vor Augen hat. Dem
kann so sein, muB aber nicht so sein. Im iibrigen zeigt auch der Befund
an den inneren Organen hinsichtlich der Fetteinlagerung keine Uberein-
stimmung (vgl. Kufs, Hallervorden).

Ich wirde diese Bedenken gegen die Aufssche Anschauung, mangels
eigener einschligiger Beobachtungen, nicht duflern, wenm nicht einer-
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seits die erwahnten weitgehenden Abweichungen im klinischen Krank-
heitsbilde so auffillig wiren und wenn nicht andererseits die auf dem
sebiete des Morbus Gaucher vorliegenden Erfahrungen gezeigt hitten,
daf die verschieden lange Dauer oder das in verschiedenen Lebensaltern
erfolgende Auftreten einer , Lipoidspeicherkrankheit® eine ,fortschrei-
tende Metamorphose™ der in den befallenen Zellen eingelagerten Fett-
stoffe nicht zur Folge haben muf. Die Gaucher-Zelle eines Kindes stimmt
histochemisch mit der Gaucher-Zelle eines Erwachsenen iiberein. Beweis-
kraftig sind die hier geduBerten Bedenken naturgemiB vorerst nicht.
Noch weniger aber darf meines Erachtens die Rufssche Anschauung als
gesichert gelten. .

Vorlaufig erscheint mir ratsam, die oben aufgezihlten Krankheits-
formen zwar unter dem gemecinsamen Gesichtswinkel von Idiotien mit
,»(ballonierender) lipoidiger Entartung™ der Ganglien- und Gliazellen zu
betrachten, die bestehenden Unterschiede jedoeh zu betonen und fiir die
Beantwortung der Frage, ob hier eine enge oder nur ecine entfernte Zu-
sammengehorigkeit vorliegt, eine Vertiefung unserer Kenntnisse durch
sorgfaltige Untersuchung weiterer einschligiger Falle abzuwarten.

Zusammenfassung.

1. Die Ntemann- Picksche Krankheit und die Tay-Sachs-Schaffersche
amaurotische Idiotie sind nicht verschiedene Erscheinungsformen ein
nund derselben Krankheit, sondern verschiedene Erkrankungen (Schajfer).
Doch stehen sie als Stérungen des Lipoidstoffwechsels, die mit massiger
Lipoidablagerung in gewissen Zellarten einhergehen, einander nahe.

2. Eine chemische Verschiedenheit der im Rahmen beider Krank-
heiten zu beobachtenden Lipoideinlagerungen ist schon auf Grund ge-
staltlicher Betrachtung anzunehmen.

3. Bei der Tay-Sachs-Schafferschen amaurotischen Idiotie beschrankt
sich die kennzeichnende Lipoideinlagerung so gut wie ausschlieBlich anf
Zellen des Nervengewebes im engeren und weiteren Sinn.

4. Befallen erscheinen die Ganglienzellen des Gehirnes, des Riicken-
markes, der Spinalganglien und des sympathischen Grenzstranges
(Schaffer, v. Sdntha); die Ganglienzellen des peripheren Nervengewebes
(v. Sdntha ) ; die Glia des Gehirnes und Riickenmarkes (Schaffer, v. Sdntha)
sowie gewisse (glitse) Zellen des Hinterlappens der Hypophysis; schlie3-
lich allenthalben im Bereiche der marklosen Geflechte des peripheren
Nervengewebes gewisse, sehr wahrscheinlich zusammengehorige Zellen
des Nervenzwischengewebes (,,periphere gekodrnte neurogene Zellen™).
die unformige Anschwellung und Umwandlung zu Kornerkugeln zeigen.

5. Eime Vergesellschaftung von Tay-Sachs-Schafferscher amauroti-
scher Idiotie und Niemann- Pickscher Krankheit liegt in den bisher be-
schriebenen und so gedeuteten einschligigen Beobachtungen nicht vor.
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6. Gegen die im Schrifttum allgemein herrschende Anschauung, die
sog. infantile (Tay-Sachs-Schaffer), die sog. spatinfantile ( Bielschowsky),
die sog. juvenile (Spielmeyer-Vogt) Form und die sog. Spatform (Kufs)
der amaurotischen Idiotie seien nur altersbedingte verschiedene Erschei-
nungsformen einer einheitlichen Erkrankung, eben der amaurotischen
Idiotie, bestehen vom Standpunkt gestaltlicher Betrachtung, zumindest
vorerst und hinsichtlich der sog. Spitform, Bedenken.
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