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Bei meinen Untersuchungen fiber den Glykogengehal t  des Gehirns 
bei tuber6ser  Sklerose babe icl~ ,tie Fra,ge aufgeworfen, ob der  Glykogen- 
geha.lt, nnr  thtr(:h den Funkt ionszusta .nd des (/ewehes - -  ngmlieh den 
Zus tand des Krampfes  - -  bedingt  ist. DeshMb habe ieh systema.tisch 
Gehirne, bei denen ieh yon der Kl in ik  Angaben  fiber des Vorliegen wm 
KrS, mpfen bese t ,  alff ihren Glykogengeh~dt. untersuc.ht. I )abei  hat  sich 
aus einer gr61leren Zahl un te rsueh te r  Gehirne eine kleinere Grnppe heraus-  
geseh/tk, (lie f ibereinst immende odor iihnliehe Befunde erga.ben. Gegen- 
fiber einer gr6[3eren Gruppe yon Gehirnen (12 Fglle) bei symptoma t i s ehe r  
Epilepsie,  die keinen Befu,ld ergaben (Grana tsp l i t t e rver le tz lmg,  maligne 
Nephroskterose,  Barbitm'sSmrevergiftung,  progressive Pa.ralyse, Gehirn- 
tlllltOr, Hirnsehwellung bei _a_llgemeininfektion, Meningit is ,  hypoglyki tmi-  
sehes Korea  bei lnse ladenom des Pankreas) ,  wurden bei 66 .Fiille,l soleher 
A r t  posit ive Beflmde bei der  Glykogenfiirbm~g erhoben.  Zur Unter-  
suehung k~mlen zmn Teil nur 3'l'a.rk m~d t%inde entha.ltende Gebirnst i ieke 
arts (tent Gebiete der  Zentra lwindung,  znm Teil aber  Sti icke aus den ver- 
sehiedensten Abschni t ten  des Gehirns (Hirnr inde,  S tammgangl ien ,  
Kleinhirn) .  D~s 3{aterial wurde teils in absolutem Alkohol ,  teils iz). 
Formal in  f ixier t  un(1 in Celloidin, ParMfin  oder  Gelat ine  e ingebet te t .  
Es ~vurden fotgen(le Fi~rbungen vorgenommen,  t [ .E . ,  b'udan, Ni lblau-  
sulfat,  Smith-Diet r ich ,  Feyrtersehe Einsehhfl,ff/trbung, 3[arkscheiden- 
fitrbung naeh IVeigert, Neut.rah'ot und Bestsehe Carminf/ trbung.  Die 6 Fittle 
mit  posit  iven Ergebnissen waren folgende: 

Fall.l. Klinlsch: 1. Anfall lq24: yon el:we 1930 a.1) nimmt die Frcquenz der 
](ranlpfanffille zu his zu deil letzten Tagen vor dem Tod, an denen etwa 3t) Anfalle 
pro Tag auftreten. Pat. wurde zunehmend somnolent. Tod unter Versagen des 
Kreislaufes. 

8.-Nr. 598/37. 47 Jahre, r Hbehstgradige Hyperiimie des (.','ehirns. kein 
Zeiehen yon Sehfidel- oder flehirlwerle~zung, wiederholte, neuerdings frisehere 
linksseitige Zungenra.ndbisse, terminale Aspirationspneumonie. 

Histologisch wurde nu,' ein Stiiek aus der Zentralwindung in dvr Celloidin- 
einbettnng mPa H.E. und Bestsehem Certain untersueht. Schon bei der Betraehtung 
lni'~ unbe~affnetem Auge f/ilk eine diffuse r6ttiehe Fitrbung (los gesamten Markes 
auf mit sch~u'fer Abgrenzung gegen die Masse Rinde. Bci stS.rkerer Vergr6gerung 

V i r ( . l l o ~  Ar( 'hiv,  1M. 3(,5. ]9  
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finder sieh eine dichteste 13est~tubung des ganzen Markes mit feinstcn Carminrot- 
~ropfen und -schollen. ZumTcil sind diese Tropfen zu grSgeren Schollen verschmolzen 
und liegen zu Klumpen zusammengeballt. An diesen Stellcn ist dann eine Lockerung 
und Untergang der Markscheiden zu erkennen. Viclfi~ch werden dann die carmin- 
roten Mt~ssen in die perivasculSren Lymphscheidcn eingeschwemmt und erfiil]en 
diese auch auf grSlleren Abschnitten. Dabei werden dann die Masscn in den Lymph- 
r/iumen gegen die ]linde zu fortgeschwemmt und treten schlieBlich in die Gewebs- 
maschen der Leptomeninx aus. :In den tieferen Teilen des M,~rkes finder sich eine 
eigenar~ig rhythmische Anordmmg dcr Massen. ]n zicm]ieh gleichmit[ligcn AbstSnden 
wie eine ausgeschwiirmte Schlachtordnung liegen gr6flere Zusammenbalhmgen, die 
nach aul]en mit wurzclf6rmigen ]?ortsAtzen im Markgewebe enden. GrSl3tentei]s 
zeigen diese I-Iaufen eine blassere und e, twas mehr blaulich-rote Fii, rbung a]s die ande- 
ten Schollcn. Nicht sclten ist in der Mitre einer derartigen Anh{iufung eine helle 
Vakuole, die zum Tei[ auch eine schwach blguliehe FSrbung annimmt, zu erkennen. 
In der H.E.-Farbung ist nut die Aufloekermtg und der Untergang der M~rkseheiden, 
die starke Ausweitung der periw~seularen Lymphrfi ume und cine leichtc, umsehriebene 
]~laufarbung des G lianetzes entspreehend den rhythmischen Zusammenballungen 
erkennbar. 

Eall2, Kli~dsch. Seit dem 6. Lebensjahr zunehmend stii, rker werdende epi- 
leptisehe Anfiille. Auch in der Familie Fpilepsie. Jetzt  Tod im Status epilepticus. 

S.-Nr. 73S/37. 12 Jahre, .~. Zungenbil3, hoehgradige tIypostase der Lungen, 
neurotisehe Lungenbhmmgen, 0dem und Emphysem dcr Lunge, Status lymphatieus 
des Raehens. 

Histologi4ch wurde mu" ein Hirnst[ick aus der Zentralwindung in Celloidin 
rail }I.E. lind Bestschem Carmin untt'rsueht. 

hn Best-S~.hnit~ ohne VergriSl3erung diffuse Rotfiirbung des Markes. Bei 
stSrkerer Vergr613erung in der Best-Farbun~ diehtestc Lagerung ziemlich gleieh- 
miigig vet'teilt, er, groger, earminrotcr Scl o} en im ganzen Mark. Dazwischeu ist 
noch feinste, tropfenf6rmige Bestitubung crkcnnbar. Die Rindo ist w~tl~t~indig 
frei. In der H.E.-F/irhung ist an den Stellen der grobscholligen Ablagf,rung ent- 
sprcehende Liickenbildung mit einem gleichmhflig blal]-blhulichen Inhalt erkennbar. 
hn Bereich d.er Ablagerung ist die Markscheidenstruktur ~uffgelockert und schitbig. 

Fall 3. Klinisch. S. 8.38. Oegen 23 Uhr epileptisehe l,:rSmpfe beim Coitus, 
eingelieferl~ im Status epileptieus, Tod gegen 1 Uhr 2/)Min. 

S.-Nr. 295/38. 27 Jal?re, ~, friseh durehblutete, gli6se Wueherungsherdc in 
der Rinde der [;nterfliiche des linken St.irnlappens, ()dem und I{ypergmie des (le- 
hirns, Zeichen zentraleu Todes: ]?liissiges l; lut .starke Cyanose der Eingeweide, 
Blutungen unter die Pleura, das Epikard und in der I)ii,mdarmschleimhaut, Lungen- 
6dem. 

Histolo~jisch win'den w'r.~chiedenste Teile des Croghirns in Celloidin un(t Paraffin- 
einbettung untersucht. L'ber da.s ganze Mark finder sich eine [eintropfige, earmin- 
rote Masse im Be,st-Pritparat gleiehmiigig verteilt. Dic perivaseulii, ren Lymphri~ume 
sitld oft massenhaft mit grol3cn, runden Schollen dieser Masse angefiillt und die 
Lymphritume dadurch stark gedehnt, hn Inneren dieser grSgeren Schollen sind viel- 
fach mehrere helle, ungef~trbt.e Vakuolen eingesehlossen. 

]m }[.E.-Schaitt fSllt nur eiue helle IAickenbildung in dec Clef/i, gumgebmlg auf. 
In der SudanfS.rbung finden sich iu den stark gedehnten perivasculSren I,ymph- 

riiunmn zahlreiehc, sudanfSrbbare Fetttropfen. 
In der Marksehcidenfarbung sind meist unter der Rinde fleekf6rmige, tmscharf 

in das gesunde Hirngewebe iibergehende Entmarkungszonen erkennbar. 

$'all:l. Klinisch: Se[t dem 18. Lebensjahr epileptische Anf~tlle und Absenzen. 
Scit dem 4.4 .3S nach Status epilepticus entwiekelter D/i, mmerzustand, unterbrochen 
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yon einzelnen Anf~iilen. 9.4. 38 unter Temperaturanstieg auf 40,50 zunehmende 
Somnolenz, Atemst6rung, Tod unter Versagen des ]~_reislaufes. 

S.-Nr. 457/38. ~ Jahre, ~, 0dem und leiehte I-[yper/~mie der Leptomeningen, 
Zeichen zentralen Todes: J~'liissiges Blur, I:[ypostase beider Lungenunterlappen, 
st arke Zungenbisse, interstitielles F, mphysem der vorderen LungenrSnder. 

Histologisc, h wurde nur ein Sttiek mit Mark und Rinde bus der Zent~ralregion 
im Celloidinbloek untersucht. 

In der Best-Fgrbung findet sieh eine diehte Bestt~ubung des ganzeu Mt~rkes mit  
kleinen, carminroten Tropfen. Dazwischen liegen in ziemlieh regehniilligem Abstand 
grSBere Zusammenballungen dieser Massen mit wurze]f6rmigen Ausl~tufern in die 
Pez'ipherie und einem rundlichen, blis oft recht groBen Zentrum. 

In der I-I.E.-F~rbung sind neben einer leiehten Aufh)ckerung dcr Markscheiden 
gr6Bere, bl&ulich umsttumte Liickcn erkennbar, die den Zusammenballunge~l in 
de.r 11estschen F/irbung entspreehen. 

Fell 5. Ix'linisch: Epih~ptische Anfglle unktarer Genese. Deshalb am 25. 2.39 
Ventrikelpunktion, 3.3. Arteriographie links, 4.3. zeitweise tonlose Sprache, 
Schluckbesehwerden, 5.3. Tod durch :%temstillstand. 

S.-Nr. 350/39. 30 Jahre, ~. Hochgradige Hirnschwellung hauptstichlich der 
Marklager beider GroShirnhemisph~ren, zentraler Tod: fast nur fltissiges I~lut, 
Cs'anose der inneren Organe. 

Histologisch linden sich am Celh)idinmaterial aus der Zcntralgegend in der Be.st- 
Fitrbung ziemlich dicht ]iegende 1-Lufen carminrotcr M~ssen, (lie noch dcutlieh 
ihre Ableitung aus der Vcreinigung einzelncr klciner Schollcn ~-erraten. D~Lzwischcn 
licgea nur gut~erst spSrlich einzelnc kleine, rote Tropfcu. Das Zent.rum der Hatffe1~ 
wird zum TeiI wieder yon hellen V~kuolen mit bl&ulichcm Schimmer dargestellt. 
Die roten Haufen sind nicht gleichmgBig iibcr das Mark vcr ie i l t ,  sondern ziehen 
gewissermal~ell als Achse einer Hirnwindung yon der Tiefe des Markes gegen (lie 
Hirnrinde. 

Fall 6. KZi~isch: Vom 6.- - I  1. und yore 18.--22. Lebensj,nhr cpileptische Anf~illc 
April 1939 Verwirrtheitszustand. Sell 5.4. chorciforme Unruhc, dcliran~. Unter  
Temperaturansticg bis 41" To4. 

S.-Nr. 909/39. 38 Jahrc, .r Schwelhmg dcs Gchirns mit Zcichcn yon Atrophic, 
;fl<ute Dilatation des rcchten Herzens, blutige Anschoppung dcs linken Unterlappens, 
infarktartige Pneumonie des rechten Unterlappens. 

Hi.~tulogisch wurdcn verschiedcnste Teile dcs Gehirns (Hirnrinde, Stamm- 
ganglien, Kleinhirn) bei Cclloidin- und Paraffincinbettung untcrsueht. D~Lbei cr- 
gaben sich bei der Best-2~rbung im wcsentlichen iibereinstimmende Befund(: i,~ 
~Lllcn untersuchten Teilen. Es f~nd sich dichtes~ Durchsetzung des g,~nzen M~u'kcs 
mit c~rminroten Tropfen, die in dcn einzelnen Gebieten etwas in der Gr6Be schwank- 
ten. Nur in cinem GroBhirmd)schnitt trat die diffuse Beladung des )[arkcs fast ganz 
zuriick, und dafiir land sich Zusammenbatlung der roten Schollen zu gr6llcren, ia 
_-kbst/inden verteilten Haufen. Auch hier war peripher ein wurzelfSrmigcs Aus- 
la.ufcn und zcntral oft eine lcicht bl[iulichc V,~kuole. In der Sttdt~n. und Markscheidcn- 
ff~rbung kcin krankhafter :Befun(t. 

l a  den  6 bei Glykogenf&rbung pos i t i ven  t~'~llen is t  die A n o r d m m g  
der  Subs t~nz  versch ieden .  Die  e in fachs te  F o r m  ist die g le ichmgBigc  
Bes t i tubung  des g e s a m t e n  3[~rkes m i t  k]e ins ten  c~rmin~'ot, en T r o p f e n  
(Abb. 1). Diese  T rop fen  s ind  an  d ickeren  Ce l lo id inschn i t t en  in a l ien  
Sch ieh ten  e rkennba r .  Dabe i  is~ die GrSBe der  T r o p f e n  e tw~s ~mter- 
schiedl ich:  zum Tel l  e r r e i chen  sic dic GrSl3e yon  L y m p h o c y t e ~  (Abb. 2). 
Diese A b l a g e r u n g  ist  ~usschlieBlich auf  das  _~[~rk besch r~nk t  m i t  s c h ~ 4 e r  

19" 
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Abb. I. Feinste Bestihtbun~ des 3hu'kes. (;l.~'kog0nfih'Imn~. 

Xbb. 2..A.bh,gerxm.r gri~bcrer Trolffen. Glykogenffirbung. 



Markscheidenentartung hei Epilepsie. 281 

Abgrenzm~g gegen die unbeteiligte I~inde. Sehon bei Betraehtung des 
Gehirnsehnit, tes bei Bestseher Olykogenfgrbung mit blol3em Auge trit t  
diese Orenze deut.lieh in Erseheinung: das earminrote Mark mit. sehaifer 
Abgrenzung gegen die blaBblguliehe l~inde, in seheinba, r fortgesehrit.tenen 
Fgllen findet dann eine Zusammenbalhmg dieser Tropfen sta.tt.. Es linden 
sieh gr6gere Sehollen, die meist in ziemlieh regehngl~igen Abst,/inden zu 
gr613eren Haufen zusammengeh~gert sind. _4~1 den Stellen der haufen- 
f6rmigen Ablagemmg ist die 3[,~rkscheidenstruktur ohne SpeziMfgrbung 

_kbb.:l. Zet'stSramg dcr ~Iarkseheiden im Bet'eiche hau{enf6rnliger Ablagemmgom 
Glykogen f~;.rbu rig'. 

vielfach ni(-ht mehr erkennbar; neben den Ablagerungen liegon helle 
Liickert und wgl~rig aufget, riebene >[~rkscheidenstfinlpfe (Abb. 3). I)ie 
~[arkteile zwisehen diesen haufenf6rmigen Ablagerungen sind grOBtmlt, eils 
frei davon, nut  in einem Fall w~r tmeh daneben noeh eine feintropfige 
Ablagerung aueh in diesen Teilen erkennb~m Zum Teil tindet danu aueh 
eine Au,sf(illung der perivaseulgren L,vmphr/hmle mit ea.rminfgrbbaren 
3[assen stati~ (Abb. 4). Die Oef/i, Be sind dann auf dem Quersehnit.t yon 
einem oft rechr breit.en, earminroten t~ing mngeben, mM im L'gngsschnitt, 
ist zu erkennen, wie (lie perivaseulgren Lymi~hrgume auf lgngere Streeken 
yon gr613eren Schollen ansgefiillt sind. Anseheinend werden die Massen 
mit dem Lymphst, rom fortgeschwemmt mM werden dadureh aueh in die 
Pdnde und weiter bis in die Lymph r/i.ume, der weiohen I-Iirnhaut, versehleppt 
(Abb. 5). In den t, ieferen 3Iarkteilen ist die regelmiiBig rhvtmische 
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Anordnung der Ablagerungen oft besonders ausgeprttgt (Abb. 6). Dabei 
sind die Ablagerungsh~ufen nicht tibet" alle Teile des Narkes ausgebreitet, 
sondern oft strahlenartig nach der t~inde zu ziehend. ])ie Ablagenmgen 
zeigen in der tieferen Sehieht oft im Zentrum einen Verdieh~ungsherd. 
Dieser nimmt zum Teil eine st/~rker blSuliehe J~'Srt)ung an, zum Tell 
liegt zentral eine Vakuole yon einem bl/tuliehen Ring umgeben. 

AuBer der FS.rbbarkeit mit ammonk~kMischem C~Lrmin kommen der 
abgelagerten Substanz noch folgende Eigenschaften zu: die L6sliehkeit 

~kbb. 4,. A u s [ i i l l n n g  d, c r  I ) t ' r iwtscul /krcn L.~'mphrli, un]c .  G ] y k o g e n f S r b u n g .  

in Wasser: die Fixierung in absotutem Alkohol ist die einzige M:.ethode 
diese Substa, nz zu konservieren. I m  Gegens~ttz zum Glykogen ist bei dieser 
Substanz eine Einbettung fiber Cetloidin in Paraffin nieht m6glich. 
Entweder wird dabei die schfitzende Fixierungswirkung der vorfiber- 
gehenden Celloidineinbettung nieht eintreten oder (lie Substa.nz 16st sich 
mater der Wirkung der Temperatur  des heiBen Brutschrankes, vielleieht 
noeh unter dem Einflul3 der Benzolrestc. ~'[it Hilfe der Fett- und Lipoid- 
fSrbungen (Sudan, Nilblau, Smith-Dietrich, Markseheidenfi~rbung) ist 
die Substanz nicht, darstellb~r, ~'or allem aueh nicht am in absok, tem 
Alkohol fixierten CelloidinmateriM. :[,a der H.E.-F~rbung finden sieh ~m 
den Ablagenmgssti~tten nur helle Liicken und an den ZusammenbMlungs- 
herden die rundlichen, zentrMen Verdiehtungsherde yon bla.gblS, ulieher 
Fa.rbe. 
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Wir sind gewShnt., aus den besehriebenen Eigensehaften auf das 
Vorliegen yon Glykogen zu sehliegen. Dieser Glykogenbefund im Gehirn 
in derart.iger Menge wS~re etwas durehaus Ungew6hnliehes, da Glykogen 
bei allen Untersuehungen im Gehirn bis jetzt nur in gering~iigigen 

.kbb.  5. V~.;rsehlePl)ung t ie r  31assen  a u f  dc ln  L y m p h w e g e  in d ie  1Untie m~d ~ e i c h c  
t l i r n h a u t .  

Mengen auf ehemisehem Wege naehgewiesen werden konnte (Schwa- 
dot[f, Yakahas'hi). Die chemisehe Untersuehung yon zwei dieser Ge- 
hirne mit positiven I/irberischen Ergebnissen (S.-Nr. 295;'38 ~md 909/39) 
ergab nut den iiblichen geringfiigigen Glykogengehalt. (Fiir die Unter- 
suehung m6e_hte ich Herrn Dr. Trappe, Chemisehe Abteihmg des 
PathoIogischen Institutes der Universiti~t Berlin an dieser Stelle 
danken.) 3~Viderspreehen wiirde die Deutung der Ablagernng ~tls Gly- 
kogen auch den Unterslmhungsergebnissen yon ~['a, kah~hi, der bei Er- 
re~mgszusts nnd KrSmlpfen sowohl im Tierexperiment wie beim 
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3:[ensehen eine Olykogenverarmung des Gehirns feststellte. Das aussehlieB- 
liehe Auftretcn die, set Substanz im Bereieh des M,~rkes lieB danaeh ehm" 
an eine Subst~nz denken, die den ~[arkseheiden entst~mmt. Der Aus- 
fall der Feyr~rsohen EinsehluBfgrberei lenkte attf dieselbe Spur. In  der 
I"eyrlersehen Fgrbung ~n dem in absolutem Alkohol fixiert.en -~[~tteriM 
f/trben sieh diese Ablagerungen kontrastreieh rot gegen das iibrige bl~u~e 
Gewebe. Danach war in Analogie zu den FSrbeergebnissen mit  der 
Fe!/rterschen I'~/~rbung bei der Ga,~cherschen Krankheit  besonders an die 

.kbb.  6 . . l ' d ' l s ' thmiseh t"  .'~nordn~,ln,'-," d c r  A.bh tgerun~en  iIll t i c f e r e n  M a r k .  

Cerebroside der Markscheiden zu denken, gine Fgrbbttrkeit mit a.mmonit~- 
ka.lischem Carmin wird allerdings ftir Cerebroside nicht angegeben. Diese 
Ablagerungen den Cerebrosiden zuzureehnen, hindern die ggnzlieh 
anderen LSstiehkei~sverhgltnisse der Cerebroside, die ja im allgemeinen 
eine besonders geringe L/3sliehkeit besitzen. ~;~he/iegend wgre deshalb da.s 
Yorliegen eincs SpaItproduktes der Ccrebroside anzunehmen, das mit  
den Cerebrosiden ~meh d~,s Verhalten gegen (tie Feyrlersehe Fgrtmng 
g'emeinsam hat.. 3'[ir standen Cerebroside zur I..Tntersuehung nieht, zur Ver- 
fiigung. D~s einfachste Spa./t, produkt der Cerebrosidc, die (;~dz~ktose, 
zeig-t nieht entsprechende fgrberiscJm ]~igenseht~ften. Um der ) 'grbbarkei t  
(trot Spaltprodukten der C, erebroside ghnlieher Stoffe m~ohzugehen, h(~be 
ieh ,~uf R~zt yon Herrn Dr. 5['rai)pe Olyko.side auf ihre Fgrbungseigen- 
seh~zftcn gepriift, und (tt~bei erwies sieh, (la.13 die Be,~tsche C~rminfgrbung 
durehaus nieht a.usseh]ieBlieh spezifiseh fiir Glykogen ist, wie es schon 
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15,nger dutch die Fs bestimmter Sehleimsubstanzen mit am- 
monia.kalischem Carmin bekannt ist. Es wurde ebenfalls leuehtend rot 
gefs die Substanz des Glykosides Digitonin. Es ist also anzunehmen, 
(tag es sich bei der beschriebenen Substanz um ein glykosidartiges Spalt- 
produkt der Cerebroside handelt, das dureh seine grol3e Wasserempfind- 
lichkeit gekennzeiehnet ist. 

Wie w/ire nun die Entstehung der Ablagerungsbilder za deuten!  
Unt.er der Wirkung einer nioht bekannten Seh'~dlichkeit kommt es zu 
einer Form yon Markseheidenentartung, die erkennba.r wird an (tern 
Zerfall der Marksubstanz unter :*kustreten dieser glykogen/~hnliehen 
Tropfen. Wahrseheinlieh dutch die TS, tigkeit des Oewebs~aftes werden 
diese Tropfen zusammengeballt zu gr6Beren t[aufen, in die perivaseuliiren 
L~nphspal ten eingesehwemmg mid mit dem L~nphs t rom weiter bis in 
die Rinde und schlief31ieh in die Spalten der weichen Hirnhaut  versehleppt.. 
In diesem Stadium mfiflte der Nachweis dieser Substanz im Liquor 
eerebrospinalis m6glioh sein. A~ialysen des Liquors in den versehiedensten 
Zeitpunkten vet  und nach epileptisehen AnfSllen sind reiehlieh angestellt 
worden, ohne dab ein Auft.reten einer Substanz, (tie den besehriebenen 
EigensehMten ent.sprs beobachtet worden ist. Bemerkenswert bleibt 
nut die Feststellung der Vermehnmg des Zuckergehaltes im Liquor 
dureh W ittge~vslein. Zu betonen ist aber, dab die Vers~,hleppung tier 
Substanz in die Rinde und sogar in die g/tume tier weiehen Hirnhaut  
bei meinen FS, llen mlr vereinzelt festzustellen war. Anseheinend handelt 
es sieh bei dieser Markseheidenentartung nut um eine frtihzeitige Erschei- 
mmg, der andere bek'mnte Entartungserscheimmgen fotgen k6nnen: 
einmal das Auftreten sudanf'~rbbaren Fettes. Anscheinend i.-.'t der Weg 
dieses t~'ettes der gleiehe wie ftir die earmiafitrbb~re Substa.nz. In einem 
Teil meiner FS~lte mit ausgeprSgter Zusammenbalhmg und Aussehwem- 
mung in die L~mlphrSume fanden sich (lie sudanfh.rbbaren Fette neben 
den eamninf/~rbbaren Subst.anzen in den perivaseulitren L?nnphr/mmen. 
Bei einem stark ausgeprSgten Fall (295,:38) war eine stiirkere 5[arkseheiden- 
degeneration such sehon in f]eckf6rmigem Ausbleiben der ~Iarkseheiden- 
fgrbung feststellbar, wie sic ja in dem Schrifttum schon l'5nger bek~mnt ist 
(Abb. 7). 

Es entsteht mm die Fringe: [st diese Form yon Markseheiden- 
degeneration fiir die genuine Epilepsie kennzeichnend ~ Oder kommt sie 
such anderen Degenerationen des Zentrab~ervensystems zu-? Ieh habe 
deshalb mSgliehst frisehe Erweiehungsherde mit der Bestsehen Ca rmin- 
f/~rbung untersueht. Ns land sich ziemlieh regehnii, fJig eine feintropfige 
Ablagerung dieser Substt~nz such in der Umgebung dieser Herde. Zum 
Teil war deuglich ein roter Wall um die Erweiehungsherde gelegen. Die 
Ablagerung war abet immer mengenm/i.Big nur ~ul]erst geringf~igig, so 
dab niemals Bilder zustande kamen, (lie denen bei germiner Epilepsie 
vergleichbar gewesen w/~ren. Anseheinend handelt es sieh aber bei 
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diescm Bild doch um eine weitergehende Entart~mgsform der Mark- 
scheiden, die ausgchliel~lich bei der gcm, inen Epilepsie in dieser ~ms- 
gepritgten Fo, 'm auftrit t .  

_-kbzugrenzen sind diese Bilder gegen die Ers:cheintmgsbilder, die 
bei der Alttolyse des Oehirns in Form der Nyelinfiguren auftreten. In  ihrer 
fftrberischen Eigensehaft, s t immen diese v611ig mit den oben beschriebenen 
Ablggerungen iiberein und sie werden deshalb auch yon Klen.k den Cerc- 
brosiden zugerechnet. Bei jedem faulenden Gehirn kann mau ansteigend 

Abb.  7. Fleckf;irn~iger A.u>fall dcr  3Inrkm:hc ' id( ,nfi i rhun~.  

nlit der verstrichen,m Zeit. naeah dem To(b.' das Anftret.en derselben, 
aufangs beschriebenen, mit ldest-Carmiu fitrbb~u'en Tropfen beobachten. 
Nimmds a.ber ist cs m(iglich, intravitMe Vers(,hleppungsbihler wie die Ver- 
lagemmg in die perivascnl/i.ren Lynlphscheiden zu be, d)aehten. }Vcgen 
dieser (~'bereinstimmung ist es a.ber you grol3er Wichtigkeit fiir (lie Be- 
urteilung dieses Bildes in der GIvkogenfgrbnng nttr frische Gehh'ne 
hcranzuziehen. 

Eine weitere Frage ist in diesem Zusammeuhang noeh zu be~mtworten : 
~,Vie ist das Verhgltnis diesel" Ccbilde zu den Corpon~ amyhtcea cles Zentral- 
nervensvsiems ! Beka.nntlich fgrben sieh a~tch (lie ( 'orpora amvlacea  mit 
J3cat-Carmin rot an. qtiirmer hat (tie Corpora. amvlacea abgeleitet  v,m 
kleinst.en mit Beslschem Ca rmin fgrbbaren Tropfen, die h6chstwahr-  
scheinlieh mit den to ther  besehi'iebmlen Ablagerungen iibereinstimmen. 
lind die er als AnsfiiAhmgen in (lie Oewebsfliissigkeit auffal3t. Obwohl 
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bei dml fert igen Corpora amylacea, die L6sl ichkei t  wesentlioh anders  
ist, da  ja  diese gegen L6sungsmit te l  wesentl ich resiste, n ter  sind, kOnnte 
man  einen l[}bergang yon den beschr iebenen Ablagerungen  zu den Corpor,~ 
amylace~ in den widers tandsfghigeren Verdichtungsherden der  Zentron 
der  zusammengeb~dlten Abla~eruncmn~ ~ , in denen nach der  AuflSsung ein 
viel leicht  eiweil3,~rtigcr Rf icks tand zur i ickbleibt ,  sehcn. Ein auffftllig 
reichJiches Vorkommen v-on Corpora. r wax Mlcrdings t ro tz  des 
Vorliegens einer langfrist igen Krnmpfa.namnese bei meinen Fgl len  n icht  
zu beobad l t en .  

In  Anbe t r ach t  dcr gcschi lderten Bi lder  erseheint  mir  .jetzt, besonders  
(l~ ich bei zwei Fii]len yon tuberOser Sklerose (3[iinchen 2521 und 2292) 
diese Subs tanz  in gr61~ercr Menge aafffindcn konnte ,  meine Deutung  der  
Ei t l lagerungen der  Ganglienzellen bei tuberSser  Sklerose t~ls Glykogen 
doeh h6chst zweifelhaft  und eher im gleichen Sinne wie die eben ge- 
sehikier ten Ablagerungen zu deuten  zu sein. 

Zusammen[assung.  

_Bei 6 Gehirnen yon Epilepsie,  die untcr  KrSmpfen  gestorben sind, 
wird  ~n dem in Alkohol  f ix ier ten Gehirn  die Ablagerung  einer Subsranz 
ausschliel31ieh im ) l a r k  nachgewiesen,  die sich mi t  Bestschem C~rmin 
rot  fgrbt  und in ihren E igensd iMten  dem Glykogen sehr ghn]ieh ist. 
Wogen des ncga.tiven Ergebnisses  der  ehemischen U n t e r s u d m n g  auf 
Glykogen und der  Metachronlas ie  mi t  der  Feyrtersehen FSrb~mg wird das  
Vorliegen g lykos idar t iger  Spal~produkte  der  Cerebroside angenommen,  
dSe bei dem degenera t iven  Unterga.ng yon 3[arkschciden in Ersehei-  
mmg tre ten.  
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