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Vorliegende Mitt:eihmg bildet  eine Ergi inzung des yon mir und Lorenz. 

ver6ffent.liehten .,Beitra.ges zur Pa thologie  und Pa.thoehemie der  chol- 
est~,'inigen Lipoidosen yore Typus  Bogaer t -Seherer  ~", insoferne es sioh 
um die nlit Cholester ingieht  behaf te te  (10.iiihrige Sch~vester P,. V. E. (3) 
des damals  m i t / e t e i l t en  Falles V. E. (2) handel t .  

Fal l  V. E., je tz t  5~ Jah re  air, bot. 5tmlich, wie der  yon mir [ r i iher  
w~rSffentliehte un(l gemeinsam von B o g a e d ,  Scherer  un(l mlr mono- 
,_,raphiseh bearbe i te te  Fa l l  V. P. (1):: neben symmet r i seh  auftreten~len 
Choles te r ing ich tknoten  an den Sehnen der ol)eren und der  nntererl  
};xtremit/ti:en, a[s .Folgezustand einer  t iefer  greifenden a/ lgemeinen 
Choles ter ins toffwevhselerkrankung bet.riiehtliche, zweifeltos (lm'eh Chol- 
es re r ine in la /e rungen  im Zen t rahmrvensvs tem bed in / t e ,  progre(l ient  zu- 
nehmende  StSrnngen der  l n n e r v a l i o n  (h,r Au~enmuskel ,  der  Zunge und 
der  un te ren  t,:xtremit{iten. 

I)as gesamte  Unte r suehungsmate r i a l  der  drei F~ille V. P. (l),  V. E. (2) 
mid B. V. E. (3), sowie die, Angaben  i iber Krankengeseh ich te  und kl inisehe 
Beobach tung  wurden mi r  yon H e r r n  v. Bogaert  zur Verfi igung gestel l t .  
Es sei ihm daher  an dieser Stelle fiir das en tgegengebraehte  Ver t rauen  
besonderer  Dank  ausgesproehen.  

Nach kurzer  Zusammenfa.ssung der  in den erwShnten Arbei ten mit -  
gete i l ten kl inisehen Erhebungen  un(l pathologisehen bzw. I)atho-ehe- 
mischen Befunde yon Fal l  V. P. (1) und V. E. (2), soil Fo:II B. V. E. (3) 
auf  Orund yon Ergebnissen neuer  l ipoidehemiseher  [Tntersuehnngen 

1 5lit Unterstiitzung der B.oekefelier Foundation fib- neuropathologisehe und 
pathochemisehe Forschungsarbeit auf dem Gebiete der allgemeinen Lipoidosen und 
der Neurologie. 

�9 2 Epstein, E. u. K .  Lorenz: Klin. Wsehr. 1937 1[, 1320--1323. 
a Ep.s'tein, E. :  Virehows Arch. 29b, 430 (I936). --- Boguert, Soberer u. Ep.slei'n: 

La Iorme (,erehrale de la Cholesterinose generalisb. Paris: Masson & Cie. 1937. 
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(vgl. T~belle 1) und  unter  Berficksiehtigamg dee n~ehsten BIutver-  
wandtsch~f t  zu Fal l  V. E. (2) mi t  den Fs V. P. (1) und  Fal l  V. E. (2) 
einer vergleichend-pathologischen und  pathochemischen B e t r a c h t ung  
unterzogen w e r d e n .  

.Fall V. P. (1) .  Dee klnssische Fall einer his d~hin u n b e k a n n t e n  
n e u e n  Form einer a | lgemeinen Cholesterinlipoidose, der reich zur Auf- 
stelhmg des Begriffes der Bogaert.Schererschen Kr~nldmit  veranla l l te ,  
betraf ein 1934 im 39. Lebensj~hre stehendes m~innliehes I n d i v i d u u m  
arischer Abkunf t .  

Krankengesehiehte. Familiiir neuropathische Belastung. Blut~verwandter Fall 
mit gteiehartigem KrankheitsbiM. Seit dem 12. Lehensjahre Zuriiekbleibeu der 
geistbzen Entwiekhmg. ~eit dent 17. Ataxien, spMer ~on ~msgesprnchen eecebell~iren 
Charakter, Spr~chst5rungen, Muskelatrophien. hn 23. Lebensjahre Auft.reten yon 
Xanthelasmen der Augenlider und eines xanthelasmati.~chen Aftar.~ beider Augen. 
Im 33. Lebensj~hre Entwickhmg s!tmmelrischer yichtkm)tenartiger S,:hwelht~g,,~ der 
Sehnen, zuerst tier tmteren, dann dee oberen Extremititten und hurter his tauhen- 
eigrol3er 1,2noten der '.l?ibia reehts. Weiterhin zuneh,uende sehlaffe LS.lmmngen 
.~/imtlieher Extremitii, ten, Fingernii, gcl rissig, H~ut blank, trocken. Auftreten beider- 
seitiger Facialislithmnngen, Bulba, rsymvtome, Schluckbeschwerden. Dyspnoe usa., 
die schlieBlieh 1.9:15 ,ten Tod des [ndividuums im 41). Lebensjahre he,%eig~fffflwt 
batten. Eine btutsverwaudte Base tfietet d~s gleiche Krankheitsb[ld. 

Auszug aus den tmthologischen und mikro.-:kopisehen Befunden. In der ~Iark- 
substanz der Grof~hirnhemisphi}.re einzelne gq'aue Ntellen. im Kleinhirnm~rk gelb- 
liehe Verfii, rbung ohne Grenzen, diffnse Durehtrii.nkung des Oewebes mit einem 
Gemisch yon Neutr'dfett und fel;tgel6stem Cholesterin mit Ausseheidung yon 
Cholesterinkrystallntasseu symmetrisch in der weiBen Substanz d~'r hinteren Klein- 
hirnhSlften. I)anebeu ausgedetmte Entmarkungen. _;~huliche weniger hochgradigt; 
Vergmderungen symmet, riseh im Pallidum, Nucleus tuber, HirnschenketfuB, ver- 
lgngertem Mark, Hals-, Brust- und Lemlemnark. Degeneration dee Pvramiden- 
seitenstnmgbahn bzw. dec HinterstrS, nge, im Halsmark such dee Vord'erstr/inge. 

Die Seh~enknole'~ bildea wallnul3groge Verdiektmgen. Quet.'sehnitt durch 
oekergelbe krysudlhfisehe ginlagerungen wie marmoriert aussehend. Mikror 
Aufbau aus sehm/ileren und breiteren dureh Aufnahme yon fettgel6stem Cholesterin 
aufgequollenen Bindegewebsstr/iugen mit Ausscheidung massiaer sudangef/irbter 
1,2rvstalle, in erweiterten interfibrill/~ren Spaltri~umen des Zwisehengewebes. lm 
Gefriersehnitte unter gekreuztem Nieols diffuse Durehtrimkung dee Bindegewebs- 
strti.nge mit isotropen Cholesterinfettgemisehen, ill deren Bereiehe bei Betraehtung 
unter gekreuzten Nieols anisotrope krystallinisehe I)rusen, halbkrystallinisehe 
Tropfen und Einzelkrystallehen aufleuehten. -- Nirgends Anzeiehen eines granulo- 
mat6sen Prozesses. 

Die ehemische Untereuchung ergab 16,21 g Gesamtehotesterin in 100 g Trocken- 
pulver, bei einem Verh~iltnis yon freiem Cholesterin: Cholesterinester wie 15,8:0,38 
-- 41,6:1 und einem Neutralfettgehalt yon 18,8 g-%. 

Der zweite ver6[/entlichte Fall V . E .  (2)  betrifft  ein jetzt  56jahrigt~s 
weibliehes I n d i v i d u u m  ariseher Abkunft .  Mut ter  zweier gesunder  Des- 
zendenten,  ohne Anzeiehen einer Cholesterinstoffweehselkrankheit .  

:Krankengesehiehte. Seit 10 Jahren hgufige Kopfsehmerzen. Diffuse Triibung 
dee Cornea. Doppelsehen, kein Star, langsame Vergnderung des Oangtypus. Naeh- 
sehleppen des reehten Beines. Sp~,ter Auftreten yon Zittern im reehten Arme. 
Vor 5 Jahre~ Ent/ernunq einer taubeneiq'roflen Geschwul~t im Gebiele der T,'icep.~- 
sehne rechts. Allmii, hliche Abnahme des K6rpergewiehtes um 10 kg. 
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Klinischcr Status im November 1936. PastSse Beschaffenheit der Hautdeeken. 
Alveolarpyorrh6e. Kein Xanthelasma der Augenlider. In beiden Achiliessehnen 
nnd fiber der Tuberositas tibiae reehts miiBig weiche, langgestrecktc Ccsehwiilste. 
Rechtsseitig an Hemiplcgie erinnernde Bewegungsbehinderung rnit Zitterbewegungen 
der rechten oberen Extremitgten. --- Fibrill/ires Zittern der Zunge, Nystagmus, 
keine deutliehen Pvranfiden- oder Kleinhirnsymptome. Keine SensibilitfttsstSrungen. 

Fortsetzung c[cr Krankengeschichte. Weiterhin progredienter Verlauf des 
Xervenleidens. Kontinuier|iche grobe Zitterbewegungen aueh des reehtcn Beines. 
Augenmuskell/thmungen, ferner Lil;i~en und Lidflattern. Pupillen norm~l, Augen- 
hintcrgrund normal. Probeexeision aug einem dcr Tmnoren der Achillessehnen. 
Auszug aus dem mikro,~kopi,~,:he~ Be/~nd yon Schniltl:r(iparale~ der Probeexeision 
dieses Sehnenknotens. Dureh Quelhmg verursav.hte Verbreiterung und Aufhelhmg 
der Bin(h'gewebsbalken als Folge einer infiltr~ttiven I)urchtr~inkun.g derselben mit 
fettgel6stem Cholesterin, Auftreten sudanrot gef/i.rbter'.l_'r6pfehen, in deren lnnerem 
sp/trli~'he, im Polarisationsmikroskope unter gekreuzt.en Nieols aufleuchtendc 
krystallinische Ausseheidungen. Nut sehr splirliehes Vorhandeltsein m(.ist einreihig 
angeordneter Seha.nmzellen nnd 15.n~lieher sehmah:r Seltamnzelinester innerhalb der 
interfibrillhren ZwisehengewebsspMten. Keine gramttomat6~'n Veranderungen. 
Die (:he)1ti.s('h,; UMer.~!wh~(l der behnengesehwutst ergab vine betrgclltliehe Art- 
reicherun.,., an (;esamtchoh'sterin auf S.13 g in I00 ~ '['rock('npulver bei einem Ve.r- 
bii, ltnisse v(m {reiem Cholesterin: (_'hl)lt'stet'irlester vim S,I:~: o.[ :: 81,:~: 1, sotnil, 
einem grumlsgt.zt.i(:h analogen Choh,stcrin-Cholesterinesterquotienten wie bei 
Fall V. P. (1) und einem Xeutralfettgehalt ":on 5,88g-%. 

~'atl B. V. E. (3), die 60]iihrige Schwe,ster ~,,),~ Fall V .E .  (2). 
Krankengeschi( 'hte.  h n  18. Lebensjahre angebli('h erstes Auf t re ten  v(m 

symmetr i sehen  Geschwulstknoten beidcr Aehillessehnen. Vor 10 J~dlren 
Tumor  in der 8ehne des Extensors  des Mittclfingers der reehten H~md, 
Konsis tenz fest, vor 5 Jahren  ithnli(:her erbsengroger Tumor  ill der 
Extensorsehne  des Ringfingers der l inken H~md. 1937 erste Unter -  
suclmng dureh v. Bofaert. Damals walzenf6rmiger Tumor  der Aehilles- 
sehnen yon derber Konsis tenz links 6 • 2 cm, rechts 4,5 • l em. 

Kliniseher Status im Februar I93,S. Zeigt aufler giehtknotenShnliehen (lesehwfil- 
sten der Sehlaen und einem leichten Tremor der reehten Hand keine auff/illigen 
pathologischen Verii.nderungen. (Keine Augenvergnderungen m~d keine krankhaften 
St0rungen der Haut.) Probeexeision aus dem Tumor der Achillessehne reehts. 1)er 
tinke Tumor nunmehr {i.'< 2,5 era. 1,2ousistenz unver~ndert derb. 

Die mikroskopisehe mid chemische Untersuehuug eines excidierten 
Stiickchens des Cholesteringichtknoiens der rcchteu Achillesschne 

~on Fall B. Y . E .  (3). 
1. Mikro~kopischer Be/u~d. 

In den yon van B~aert eingesandtcn,  mit  H/imM~mn-Eosin ge- 
f 'arbtcn Paraf f inschni t ten  zeigt sich neben  einer durch Verquel lung 
zus tande  kommcnden  Verbrci terung der Bindcgewebsbalkcn zu homo- 
gcnen unregelm/~Big begrenzten AufhelhmgsareMen eine in der Fascr- 
r i ch tung  erfolgte Auseinanderdrgngtmg der Zwischengewebsbfindel zu 
erweiter ten Spal trgumen.  Innerha lb  derselben lgngs gestcllte, der Faser-  
r i ch tung  parallel gcrichtete, m~dothcliale Wandhis t iocy ten  in ausgc- 
sprochener,  als Kerns t rcckung und  Kernve rmehrung  in Erschc inung 
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t retender  Wueherung.  Netzf6rmige Auffaserung der Zwisehengewebs- 
biindel. Stcrnf6rmig verzweigte Reti(.uhmlzellen (retikuliire Hist ioeyten)  
in den Verknotungspunkten  dieser Fasernetze.  

I n  sudangefiirbten Gefrierschnitten diffu,-:e Rosafgrbung (ler Auf- 
quellungsareMe und reichliehes Vorhandensein grellroter ~'rSt)fchen. 
g, ei Be t rach tung  im Polari.-.'ationsmikroskope unter  gekreuzten Nieols 
gleichm/il3ige Verfinsterung. - -  Nur  ganz vereinzeltes Aufglitzern rudi- 
ment/i,r entw iekelter, den Bi ndegewebsbiindelehen yon au lien a ufgelagerter 
Cholesterinkrystgllehen. ~berdies inmitten der mehrfaeh erwi~hnten Auf- 
hellungsareale unregelm'af3ig rosettenf6rmig gestaltete doppelbrechende 
Cholesterinkryst alldrusen. 

2. Chemischer Be/und. 
Das Gesamtgewieht  des eingesandten Troekenpulve, rs, d,.s na('h den 

in meinen friiheren Mitteilun~-en enthaltenen Vors('hriften hergestelit 
worden war, betrug 0,9373 g. Davon wurden 0,33.ql g fiir (tie C.holesterin- 
bes t immung m~ch W.i~dwt~s.Fex und 0,5982 g flit (lie erschii )fende "~,ther- 
und daranffolgende Alkoholextraktion verwen(Ict. 

,Beziiglieh der Einzelheiten der an.,zewandten 17ntersuehun.<ste(,hnik sei auf die 
erwahnten friiheren 3litteihmg(.n verwiesen. --- Sihntli(.he Zahh.nwerte .'dud auf 
lot) g Troekenpulver }yereehnet. Di(.se Art dee Berechn,m,_, wurde im Hinblick auf 
(tie ]':rm6glichung einer einfaehen und miih(,loscn Vergleichbarkeit (let U'nter- 
suehungsresultatc der IApoidforschungsarbeiten verschie(hmer Forscher yon mir 
seinerzeit iu Vm.'schlag ,_mbracht und allgemein angenommen. 

Dec Abchmstmlgsriickstand der ),'ther/;'aktic.n betrug 17,6 g, der der 
Alkol2ol/raI,:tion 5,S g, (tie Summe <let Abdunstungsriiel:sti inde beider 
Frakt ionen 23,4 g. - -  Die Zahlen fiir (tie Abdunstungsrii(.l:stiin,te ent- 
st)rechen demnach in annShernden Werten den beziigliohen Befunden 
des Knotens  der Tricepssehne des sehwestertichen Falles V. E,, siehe 
Tabe!le 1. 

"['abelle 1. 

Iinoten der Achilles- 
~hne, Fall B. V. E. 

Knoten der Triceps- 
sehne, Fall V . E . .  

Die XbdunsLungsr i i , .ks t i indc  d,,r i i t hc r -  n n d  :dke, h ~ l l d s l i c h o n  
LiI~oil[fl 'aktJl~ll i l l  (}['ilIIllll /lll.f IOQ g "l'r~),.kt.'tlSllbst;lllZ 

~kb d UrlSt llIlg~8 - 
rii.cks r a n d  

de r  
g~therlSslit, h en  
Ia i lmidfrn  kt  ion  

]7,6 

15,14 

A . b d u n s t u n g s -  
r 0 . c k s t a n 4  

d e r  a l k o h o f  
15s l i chea  

L i p o i d f r a k t i o n  

5,S 

6,65 

Verh t i l t  h is  ~-on 
S u m m e  rice , "~_tilera~b(hm- 
t i the r -  tItl(l iStllllgSl,(i.(,k,~taN d 
a l k o h o l l 6 s -  

l i c h e n  L i p o i d -  
f r a k t i o n e n  

23,4 

21,79 

ml .k lkoho l -  
a hdl l l l~t  ttzllgs- 

r i h : k s t a n d  

3 : 1  

2 ,3 :1  

Die ermittel ten Cholesterinwerte def .  Sehnenknoten beider ]e'gile 
(siehe Tabelle 2) geben zwar eine grundsgtzliche Ubereinst immung,  
weichen aber in Einzelheiten, die nfit den iibrigen Befunden welter unten 
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ausfiihrlieher er6rtert  werden sollen, sehr betr'gehtlieh voneinander  ab. 
8ie betragen ffir Fall B. V. E. (3) an Gesamteholesterin 4,86 g-%, an 
freiem C, holesterin 2,67, an Estereholesterin 2,2 g-%, far  Fall V. E. (2) 
an Gesamteholesterin 8 ,13g-% an freiem C.holesterin 8,13~, o, ,~- ~o ~ a l l  

Cholesterinestern unter  0,1 g-% in 100 g Trockenpulver.  Das Verh';tltnis 
yon freiem Cholesterin: Cholesterinester fiir Fall ]3. V. E. (3) 1,2 : l, ffir 
Fall V. E. (2) : :  S1,3 : 1 (siehe Tabelle 2). 

Tabel lc  "2. 

Tm~lor der Achillessehne, 
Fall B. V. I:; . . . . . .  

Tumm" der Trieepssehne, 
Fall V. E . . . . . . .  

C h o l e s t e r i n w e r t c  in. G r a m m  a u f  100 g T r o e k e n s u b s i a n z  

F r e i e s  
Cho les t  c r in  

2.~i7 

8.13 

: E s t e r -  
e h o l e s t e r i n  

2,2 

Spur 
unter 0,i 

Gesa1~t- 
eholcsteri~ 

x,'c~'hii!tnia ~:on 
f e i e m  ( : h o l e s h , r i n  : 

( : ho l c s t c r i n t !q t e r  

4,86 1,2 : i 

8,13 81,3 : I 

[n V~'tdierffihrung der tfiermit angebahnten Betr~chtungsweise fol~t 
nun der Verfileich der mikro~kopischen Be/u'nde der SehnenL'note, n yon 
Fail V. P. ( l ) ,  Fall V. E. (2) ~tnd Fail B. V. E. (3). 

Die Sehnenknoten der drei F/ilIe zeigen fibereinstimmend einen Auf- 
ban ans mehr oder minder gequolIenen und dadureh verhrei terten Binde- 
gewebsstrtmgen als Folgezust.and einer infiltrativen Durehtr i inkung mit  
einem Gemenge aus Neutralfett  und fettgel6stem Cholesterin. Withrend 
aber bei .~'all V. P. ( I )  in den botr/ieht.lieh erweiterten SpattrS.umen 
zwis~'hen den welt auseinander gedr/tngten Zwischengewebsbiindeln 
doppelbreehende, unter  gekreuzten Nicols hell aufleuehtende Chotesterin- 
krystaIlmassen zu sehen sind, bilden die Auskrystallisationen aus dem 
Neutralfet teholesteringemiseh der Sehnenknoten der F'glle B. V. E. (3) 
und V.E.  (2) nut  rudimentiir entwickelte Niidelchen bzw. halbkrystallinische 
Tr6p/chen. 

Und  wS, hrend bei Fall V. P. (1) ,w,d V. E. (2) nut  im G-renzgebiete 
dcr Cholesterineinlagerungen bzw, Gewebsinfiltrate relativ spiirliche 
SchaumzelIen zu sehen sind, die vielfach noeh als in Reizwucherung und 
in xanthelasmatischer Umwa.r~llung begriffene einreihig angeordneten 
IVandhistiocyten der sehmalen interfibrillS~ren Spaltr~ume zu erkennen 
sind, f inden sich bei Fall B. V.E.  in den durch Auseinanderdr 'angung 
der ZwischengewebsstrS~nge erweiterten SpaltrS, umen ausgedehnte Lager  
xanthelasmat.iseher Sehaumzellen (s. Abb. l und 2). 

Der  AufklS.rung des engenZnsammenhanges  der ehemisehen Befunde 
gewissermagen als Ausd, 'uck des pathologiseh physiologisehen C~,schehens 
mit  den morphologisehen Bildern als den Endprodukten  dieser Vorg'ange 
im Gewebe dient der Vergleieh der gegens/ttzliehen Beziehungen der 
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lipoidchemischen Befunde der Sehnenknoten yon Fall V. P. (1), Fall 
V. E. (2) und Fa.]l B. V. E. (3) zueinander, sowie zu den Normalzahlen 
einer unverS, nderten Sehne (4) und den IApoidwerten der :Einlagerungen 
bei Mlgemeiner Xanthelsamatose vom Typus Schiiller-Christia.n (5, 6). 

In  notwendiger Erg~nzung der an den Cholesteringichtknoten der 
Sehnen der Fi[lle V.P. ,  V. E. und B. V. E. erhobenen Befunde haben 

Abb.  1. Fall V. E. (2~,. Gesehwuls t  tier Tri, .epssehue. tl.eiz~nlcher~tn~ ,ler hist, i ,)eytSrcu 
Emt, ) thel ien  der  Lymph.~pal ten des Zwischengewebes .  Teilweise Umwandlnn,g" dieser  Zelleu 

in ~chaumzel len .  t I / in la lauu-Eosinff i rbung,  Troekeusystexn.  21)(}fut'tle Vergriil]erllng. 
(Aus Kliu .  ~,Vschr. 1;)117 II ,  1321.) 

wir a.]s Vergleichsbeispiel eine normMe unvers Achillessehne eines 
im 18. Lebensjahre an Herzfehler verstorbenen jungen Mannes lipoid- 
ehemiseh untersucht und die hierbei ermittelten Werte, zusa.mmen mit 
den Zah]enwerten der Schnenknotcn in die fo]gendc ~bersichtstabelle 
eingetragen, die das gesamte, yon mir untersuchte Vergleichsmaterial 
umfM3t. 

Die Gesamtmenge des Troekenpul~,ers der Normalsehne betru~ 1,2177 g, davon 
wurden 0.7862 g der Bestinmmng des _~ther -und Alkoholabdunstungsrackstandes, 
sowie der Phosphor- und Phosphatidwerte und 0,4:315 g der Ermittlung des (~haltes 
an Cholesterin und Cholesterinesi:ern m~eh Wivxlaus-Fex zugeftihrt. - -  :Die itther- 
16sliehen Neutralfette (Rc~.'tfette) wurden, wie in meinen friiheren Untersuehungen, 
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aua der Differenz yon :-ktherg~amtriickst,~nd minus ~therl6slichen Phosph~tiden 
plus Gesamtoholesterin berechnet. 

Die hohen Werte der Abdunstungsriicksts der den Sehnengieht- 
knoten entstt~mmenden/itherl6slichen Extraktfrakt ion yon Fall V. P. (1) 
mit  36,5 g-%, yon Fall V. E. (2) mit  15,1 g-% und yon Fall B. V. E. (3) 
mit 17,6 g-% gegcniiber 5,6 g in 100 g Troekcnpulver der Normalsehne 
und deren mengenm/tBiges l~,~berwiegen fiber die Abdunstungsriieksts 
der alkoholl6slichen Lipoidfraktion mit 8,75, 6,65, 5,8, 1,8 g-% best/i, tigen 

A.hh. 2, "Fall B .  V. 1"1. (3). (~ewehsRn.Otel~. (Icv _kchi l l css~hne .  Au~g , , , l ehn t e  L a g , ' r  w m  
Xitllthe|itSIlli~.tisl:h(,ll ~Cll~tllIllZI..'llt~ll inI~el 'ha]b dt ' r  ~[lll'e:h _~.tl~-oillalllt~'rt|riill~,~llllg d(.r 

Zwisd~engeweb.~utNil~we c r ~ c i t e r t e n  S D a l t r i i u m e .  l l a m u h m n - E ~ , M n f a r b u n g .  
T r o c . k e n ~ y s t e m .  2!}Ofache V, ' r g r .  

(lie fiir Fall 1 und 2 bereits bekannte Tatsaehe auch ffir Fall B . V . E .  (3), 
dag die s Fette und Lipoide das Hauptkont ingent  der in 
den Sehnenknoten vorhandenen Lipoidfettgemenge beistellen. - -  :Die 
gravimetriseh bestimmten We,r~e yon GesamtcholesCerin mi~ 16,21 g in 
100g Troekenpulver fiir Fall V .P .  (1), 8,13g-% ffir Fall V . E .  (2), 
4,86 g-% f/it Fall B. V. E. (3) gegenttber 0,75 g-% der Normalsehne, 
vereinigt mit  dem tiberwiegenden Vorhandensein yon 1.8,8 bzw. 11,2 g-% 
Neutralfet t  f/it Fall i und 3 und dem relativ sehr reiehliehem Vorhanden- 
sein yon 5,88 g Fet t  fiir Fa.ll 2, beweisen dariiber hinaus speziell, dab 
das Cholesterin und Neutralfett  jene Stoffe sind. die die g is topatho-  
genese der Sehnenknoten ursaehlieh beeinfluBt haben. 
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Tabelle 3. { Y b e r s ; c h t s t a b e l l e .  G e h a l t  des  u n t e r s u c h t e n  G c w e b e s  
P h o s p h a t i d g e m e n g e ,  5 . t he r lS s l i chen  R e s t s u b s t a n z e n  ( N e u t r a l f e t t - : -  

:k l  g g a n g ~ m a t c r  a l  

1. ~%hnentumor, 
Typus Bogaert- 
Scherer. Fall 1. 

V. P., im 
40. Lebensjahre 

2. Sehnentumor. 
Typus Bogaert- 
S,:herer. }'all 2, 

V. E., 56 ,IMlre alt 

3. Sehncntumor, [ 
Fall 3. 

B V E ,  60 Jahrcl 
alt [Schwcster i 
yon V. E. (2)] 

4. NormaIe Achilles-! 
sehne (r 

5. Einlageru ngs- 
IYI&SNC']I ( l(}r  D l l r &  

mater, ?,'ch iiUer- 
(. '/i ri,v( 5zn sc he 

Krankheit,  Fall 
Chi,L,'i I 

6. Knochenmarks- 
knr Schiiller. 

Ch.ri.~liansche 
Krankheit,  Fall 

Chiari [ I  

7. Normaln~ilz 

S c h r i f l ,  t u n ] a n g a b e n  

Epstein, E.: Vir- 
chows Arch. 298,  

430 (1936) 

g e m e n g e  in G r a m m  a u f  

i~ i~.ii;li,(,}t:l, e | Fr i~s 
des Untcr- ~ p .  - . e '" e~ ~ ] fraktlon [(hole- su.nlzng.- m _ , -  ' m ~ i~ 

l g "  "tl" | .e~I  G l l n -  | . ~.(1" ~. 
1! " [ e r l  ,IS | St l l l l gS -  ! 

I r f i c k s t . a n d  | 

8,48 g 
Trocken- 
pulver) 

Epstein, E . u .  1,123 g 
K. Lorenz: Kiin. Trocken- 
Wschr. 1'J37 1I, pulver) 

1320 

Epdein,  E.:  Die I 0.973 g 
vorliegende Vcr- i Trock,m- 

6ffcntiiehnng. 1940 i pulver) 

i 
Eta.st,4"n , E.: Die i 1,21 g 
vorliegende. Ver- ! Trocken- 

5ffentlichung, 1.940 i pu]ver) 

CMari, H. c.." Verb. i 1,894 g 
dtsch, path. Gem ](Trockenpul- 

36,5~ 

15.14 

17,~ 

5.6 

34.7 

1930. 317. - -  Ep- 
stein, E. u. K. 

Lorenz: Z. physk)l. 
Chem. 190. 44 

(1930) 

Chi, ri, H .v . :  Vir- 
chows Arch. ")~8, 

527 (1933}.  - -  
Elx~'tein, E.: Vir- 
chows Arch. :.)98. 

43o bzw. 434, 436 
(]93~) 

Et~tein, E. u .  

K..Lorenz: Z. phy- 
siol. Chem. 192, 

145 (1930) 

vcr) - -  0,9 g 
fornlalin- 
fixierte 

Fcuehtsub- 
stanz 

0,673 g 47,7 
Trockenput- 
vet) = 2.899 
.~'cuchtsu b- 

F,{SD.II Z 

4,154 g fl,75 
(Trockenpul- 
ver) = 26 g 
Fcuchtsub- 

stanz 

Ester- i 
chole- 
sterin i 
(geb. i 

Chote- 
sterin) ] 

15,~ 0,38 

~,13 Spuren 
(unter 

0,1 ) 

').67 2,2 

i 

o,6 0,15 

3.2 15,3 

2.~ 21 ,9  

! 
0,62 0,29 ! 

i 

Von g e r a d e z u  e n t s c h e i d e n d e r  B e d e u t u n g  fiir  die S y s t e m a t i k  de r  in 
B e t r a e h t  k o m m e n d e n  K r a n k h e i t s t y p e n  e rwe i s t  sich a b e r  das  Verhs  
y o n  f r e i e m  Cho le s t e r in :  Cho les t e r ines te rn ,  das  bei den  v o r w i e g e n d  
ex t r ace l lu l / i r en  Cho le s t e r i ne in l age rungen  dc r  S e h n e n k n o t e n  de r  k lass i schen  
Fg l l e  yore  T y p u s  B o g a e r t - S c h e r e r  V. P.  (1) u n d  V . E .  (2) 41,6 bzw. 8 1 , 3 : 1  
be t rgg t ,  bei den  v o r w i e g e n d  in t r ace l l u lg ren  E i n l a g e r u n g e n  de r  D u r a  
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an g t h e r l O s l i c h e n  G c s a m t l i p o i d e n ,  an C h o l e s t e r i n ,  5 , t h e r l 6 s l i c h e m  
F e t t s g u r e n )  und  an i k the r l 6 s t i chem a l k o h o l l 6 s i i e h e m  P h o s p b . a t i d -  
100 g T r o e k e n s u b s t a n z ,  

Yrc, ies Xther- r �9 " ~{t Ge- Choic- l~t~c~ c iN" ral- 
tSslietms Rest- i .,- -g:. 

s a ~ l ~ -  s t O r i l l  : 12hos- i t J e s & n l I ; -  

s t e r i n  t h o l e -  ir(~lllOng e 
s t c r i n  fett I , 

16,21 41,r : 1 1,25 tS,8 1,1~ : l 

8,13 81,3:1 1.113 5.88 0.72:1 

4.St; 1 o : 1  0 .92  11.2 2 , 4 : l  

0,75 4 : 1 0.36 4.49 5.9 : l 

1S,5 1 : 4.75 1,64 5.41 0.27 : [ 

24.1 1 : 10 Spurcn 8.5 0.35 : l 

0,91 2,1[ : 1 1,66 4,16 4,5 : 1 

A l k o h o l -  
1 5 s l i o h e  
L i p o i d -  

f r a k t i o n ,  
~ . ] )d l ln -  
~ t u l l g s -  

t ' i i .ek~t a n d  

S,75 

G e -  Alkohol-i s~{mt- 
l & s l i e h o  ,: phos- 

P h o s -  
phatide Pha- 

, t i d e  

3,44 4,7 

~i,4i5 2 ,5  3,ti 

5,,~ 

3,7 2,2 3,8 

5 ~  . . . . . .  

! 

10.5 4,05 5,7i 

Sl l i l ln l t3  
l e r  g t h e r -  

tlll~l 
Mkohol- 
1 6 M i o h e n  

S u b -  
s t a t l z e t l  

45,27 

21.79 

~:L4 

7,4 

3~,4 

53,t 

17.25 

m a t e r  und  K n o e h e m n a r k s k n o t e n  der  Fgl le  v e i n  T y t m s  Sch t i l t e r -Chr i s t i an  
Chiar i  I (5) u a d  Chiar i  I I  (6), dagegen  1 : 5 bis 1:  10 a u s m a c h t .  D a r a u s  
e rg ib t  ,sich ein d u r c h ~ e i f e n d e r  u n d  g rundsg t z l i che r  Gegensa t z  de r  p a t h o -  
c h e m i s c h c n  His t0genese  der  ex t r ace l l u lg r - i n f i l t r a t i ven  C h o l e s t e r i n - D u r c h -  

�9 ~t q t r g n k u n g s l i p o i d o s e  v e t o  T v p u s  Bo~amrt -Scherer  c h a r a k t e r i s i e r t  d u r e h  
das  l J b e r w i e g e n  yon  f r e i em Ctmicst.erin i iber  Cho l e s t e r i ne s t en l  ( G r u p p e  I) 
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und der intn~ceIlul~r-xanthelasm~tischen Cholesterinester-Speicherungs- 
]ipoidose yore Typus Schfiller-Christian, gekennzeichnet durch das 
massenhafte Auftreten xanthel~smatischer Seh~umzellen und d~ts ~ber-  
wiegen yon Cholesterinestern fiber frcies Cholesterin (Gruppe I[). 

Weitere bier nicht beriihrte P~epritsentanten der beiden Gruppen bilden die 
F~.lle yon extracellub'irer (Oruppe I) und intracelluldrer xanthelasraatischer Chol- 
esterinose der Haut (Gruppe lib 

T)o~s entgegcngesetzte Cholesterinester-Cholesterinverh'~ltnis, das die 
beiden Gruppen grundss scheidet, entspricht der yon mir entdeckten 
und gelegendieh der 26. Tagung der Deutschen p,~thologischen Gesell- 
schMt 1931 in Miinehen (s. den betreffenden Tagungsberieht S. 331) 
mitgeteilten Ocsetzm~lJigkeit, nach der die Bi]dung xanthel~smatischer 
(cholesteriniger) Schaumzellen das L~berwiegen der Cholesterinester zur 
Vor~ussetzung hat, da nut die hydrophilen Ester vereinigt mit den 
hydrotropen Fetts~uren in /einster TrSpfchendispersion im Innern der 
Zelle zu schaumigen Einlagenmgen gela.ngen kSnnen, niemals abet dic 
freien Cholcsterine als solche, d~ diese als streng hydrophobe Stoffe in 
dem iliissigen h{edium der Zell- und Gewebslymphe nicht dispergiert 
werden kSnnen trod daher aueh nieht gceignet sind, das Zellpl,~sma 
schaumig umzuwandeln. 

An der Tats~chv, dab dieses Gesetz die Pathogenese beider Kra.nkheits- 
gruI)pen unzweifelh~ft und prinzipiell beherrscht, s das stellen- 
weise Auftreten yon Sehaumzellen bei F~llen der Gruppe I ebensowenig, 
als das vereinzeltc Vorkommcn kryst~dlinischer Ausseheidungen yon 
freiem Cholesterin bei F'~llen der Gruppe II ,  Erscheinungen, deren 
Urs~tehe in einem lokal bedingten Sonderchemismus dec betroffenen 
Gewebsstellen zu suchen ist. 

:I~l ]3estfltigung einer allgemeinen Giiltigkeit der erSrterten GesctzmSl3igkeit 
h~tben Fr6hlicl~er und S.~dlman.n bei Verzar in Bo,~eP darnuf hingewiesen, d~B die 
physiologisehe Aufnahme vort Cholesterin in (lie Zellen des D~rrntr~ktes bei der 
Cholesterinresorption dins rcichli(!he, im Mitte151%dcs ()es~mtcholesterin betragende 
Vorhandertsein yon Cholesterincstern zur Voraussetzuug hat. 

Fall B. V. E. (3) nimmt, verglichen mit dem n~chst blutsverwandten 
Fall V. E.,(2) und Fall V. P. (1) insoferne eine Sonderstellung im System 
ein, als bei den Sehnenknoten dieses Falles das ~'berwiegen des freien 
Cholesterins iibcr Cholesterinester in dem Verhglr, nis yon 1,2 : 1 gegenfiber 
81,3 bzw. 41,6 : 1 mengenm'~Big in sehr weitem Abstande in Erseheinung 
tritt, insbesondere wenn in Betracht gezogen wird, dab die yon uns 
untersuchte Normalsehne (4) in dem VerhAltnis yon freiem Cholesterin: 
Estercholesterin --  4 : 1 gegenfiber 1,2 : 1 bei F~[I B. V. E. (3) ein Ester- 
defizit aufweist. Andererseits f~llt fiir die Beurteilung des Falles B.V.E. (3) 
in bezug auf die Ann~herung an die beiden anderen F~ille V. P. (1) und 
V. E. (2) der relativ hohe ~Neutra.lfettgehalt der untersuchten Sehnen- 

x F~'6hlicher u. Sidlmann: Bioehem. Z. 274, 21 (1934). 
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knoten mit 11,2 g-% fiir Fall B. V. E. (3), mit 18,8 g-% fiir Fall V. P. (i) 
und mit 5,88 g fiir Fall V. E. (2) sehr betr'gchtlieh in die Waagsehale, 
da sich aus unserert Untersuehungen ein relativ hohes Verhs yon 
Neutralfett:  Ge~mteholester in  zugunsten der Neutralfette in den Ein- 
lagerungen der Sehnenknoten yon Fall V. P. (1) mit 1,16 : 1, V.E. (2) mit 

Abb.  3. ]?all B. V. E. (;~). C.t~.olt~sterinwiehtkrmlen ,[~.,i" Aehillebsehne. Diffttse D~trett- 
t.rSnkmtg lind unre,,.,elmiil]i~ t ropf ige  Eil t l : tgerungsmasscn im Zwisehl.ngewcbv. Sudan-  

gefiirbLcr Gef r ie r schn i t t .  200faehe VergrSBernng. 

0,72 : 1 und B. V. E. (3) mit  2,4 : 1 der Gruppe I ergibt, ein Verhii2tnis, das 
diese F~lle strenge yon den F'allen der Gruppe I I  yon Sch,iiller-Christian- 
seher Krankheit  seheidet., bei denen die untersuehten Einlagenmgs- 
massen ein Verh'a.ltnis yon Neutralfett.: Gesamteholesterin wie 0 ,29 : i  
bzw. 0,35:1 aufweisen. 

Diese VerhSltnisz~hlen finden in den bekannten morphologisehen 
Befunden der Gewebsver/~nderungen ein beredtes Spiegelbild. Sie zeigen 
in bemerkenswerter Weise, dal] bei den Fgllen yon extracellul~rer Chol- 
e,steri,nzlurchtriinkungslipoidose yore Tylnts Bogaert-Scherer V. P. (1) und 
V. E. (2), sowie bei Fall B. V. E. (3) bei weitem grSl3erc Fet tmengen 
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notwendig sind, ~ls bei den inlracelluliir xanthela,~',matischen Cholesleriu- 
esterspeicheru~2g.slitu/dosen des Typu~ Schiiller.Chrislian. Dcn Fetten 
kommt bei der erstcn Gruppe wcsentlich die ]~'unktion uner//~l]lich not- 
wendiger L6sun,zsmittel fiir das zur KrystMlis~tion neigende hydrophobe 
Cholesterin zu, indem sie die Bindegewebsdurchtr~nkung mit Cholesterin- 
fettgemcngen bzw. dercn tropfige Einlagerungen in den Zwischen- 
geweb.~spaltrihmlen erm6glichcn, die in sudangcf/irbten Gefrierschnitten 
als diffuse Blagrosaf'Srbung des Zwisehengcwebes bzw. grellrot gefSrbte 
unregelm'&Big tropfige Einlagemmgsmassen in Erscheinung treten (s.Abb.3). 

Bei Gruppe II ,  deren Einlagerungsmassen wesentlich yon xanthel- 
asmatischen Schaumzellen gebildet werden, sind die Fette ~lls L6sungs- 
mittel in diesem AusmaBe entbehrlieh, da die Cholesterinester nach den 
Untersuehungen Pleif[ers 1 an sieh feintropfig in Erseheinung treten 
und daher mif. wenig Fet.t vermengt als feindisperse Emulsoide im 
[nneren des Zellpl~smas der mesen(.hymatisehen Retieulumzellen (Histir 
eyten) eingela~ert bzw. aufgebaut werden kSnnen. Ebenso gen/igen f~," 
das mlr ein Fiinftel bis ein Zehntel des Gesamteholesterins betragende 
freie Cholcsterin relat.iv geringe Fettbeimenglmgen, um gemeinsam mif 
den Phospha.tiden und der Gewebslymphe als L6sungs- bzw. Dispersions- 
mittel zu dienen. - -  Die Frage nach einer Erkl&rung des Zustande- 
kommens der ehemisehen Vorg'Xnge, die f/it die FSlle yon Gruppe I bei 
l~'~berwiegen yon freiem Cholesterin iiber Cholesterinester und Vorhanden- 
sein gr613erer Fettmengen zur infiltrativen Dur(:htr/inkung der Zwisehen- 
gewebsfibrillen bzw. Ausseheidung yon Cholesterinfettgemengen und 
Cholesterinkrysta.llen in den interfibrill/~ren SpaltrSumen des Zwisehen- 
:zewebes, fiir die Falle yon Gruppe I I  bei l~berwiegen der Cholesterinester 
/iber freir Cholesterin und Vorhandensein niedriger Fettbeimengungen 
zurBildung xant.helasm~tiseher Schaumzellen und zu sp/s Krystalli-  
sationen f~hren, l~iBt sich vermutungsweise damn beantworten, dab es 
zwei grund,-.";itzlieh versehiedeneArten zentr~zlnervSs bedingter Steuerungs- 
.st6rungen des Cholesterinstoffweehsels geben miisse, die zwar bei beideu 
Gruppen zu vermehrter  CholesterinbiMung, bei Gruppe I abet  neben 
dieser vermehrten Cholesterinbihhmg zu einem fortsehreitenden Sehwnnde 
der Lipa.sen und esterbildenden Fermente (m6glicherweise identisehe 
Fermente) Anlag geben, bei Gruppe I I  - -  gerade entgegengesetzt - -  
zur Ankurbelung einer im ~bersehu13 stattfindenden Produktion ~ron 
Lipasen und esterbildenden Fermenten fiihren. 

Bei der vorwiegend extrz~eellul/~ren Cholesterinose yon Typus Bogaert-Scherer, 
Gruppe I wiirde der fortsehreitende Sehwund der Lipasen und Veresterungsfermente 
verhindern, dab da~ f(ir d~  hydrophobe Cholesterin als LSstmgssehmiere unerl/igliehe 
Neutralfett zur Aufspaltung und Veresterung gelangt. 

Bei der vorwiegend intraeelluliiren xanthelasmatischen Claolesterinlipoidose yore 
Typus Schtiller-Christian und der Haut (Gruppe II) wtirden ildolge des L?ber- 

1 P]eij/er: Bioehem. Z. 201, 424 (1928). 
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schusses an Lipasen und esterbildenden Fermentea die bei fortschreitender Auf- 
spMtung des Xeutralfettes frei werdcnden Fettsi~uren nicht nur zur vermehrten 
Cholcsterinveresterung, sondern auch zur Aufrechterhaltung des sauren Charakters 
dcr Cholesterinesterfettgemenge AnlaB geben, der sie als hydrotroper Faktor im 
besonderen ~fal]e bef~ higen wiirde, in feinster Dispersion die histioeyt~ren Reticulum- 
zellen des Zwischengewcbes in xanthelasmatische Schaumzellen umzuwandeln. 

I m  Sinne dieser  Be t rach tungsweise  bi ldet  F~ll  B. V. E. (3) gegentiber  
V. P. (1) und V. E. (2) insoferne ein belehrendcs Bcispie], als er zeigt,  
(lab bei diesem Fal le  mi t  rela~iv reichl icher  Schaumzel lenbi ldung der  
L i p a s e s c h ~ m d  entweder  noeh n icht  so welt  vorgeschr i t t en  oder  i iber-  
h a u p t  im minderen  3i~Be zur En twick lung  gelangt  ist, als bei Fa l l  V. P.  ( l ) 
und V. E. (2). Es wiirde yon grSBtem Interesse  sein, in e inem sp~tteren 
Ze i tpunk te  an einem exc id ie r ten  Sehnengeschwuls ts t i ickchen die  Be- 
s t immungen  yon freiem Cholesterin,  Es tercholes te r in  und  Neu t r a l f e t t  
noehmals  vorzunehmen,  da auch in diesem Fal le  eine Progredienz  des 
pathologischen Prozesses n icht  ausgesch los~n  erschei~lt. Zur Verhin-  
derung einer  i r r t i iml iehen  Beur te i lung der  im vorhergehenden  mi t -  
getei l ten Erwiigungen sei festgestel l t ,  (lab FMI B . V .  E. (3) auf Grund  
seiner Symptoma to log ie  keincswegs als Typus  Bogaer t -Schere r  aufzu-  
fassen ist.  

Der  T y p u s  der  Bogaert-Schererschen Kr,~nkhcit  en t sp r i ch t  e inem fest 
umrissenen Krankhe i t sb i lde ,  dessen klinisehe, pa thologische  a n d  pt~tho- 
chemisehe Symptomato log ie  yon van Bogasrt, Scherer und  mir e indeu t ig  
festgele_gt wurde  und sich folgendenmxBen zusammenfassen l'&Bt. 

:Familig.r neuropathische Belastung. Ahnliehe bzw. gieichartige Erkrankungen 
in der Blutsverwandtsehaft. Auf viele Jahre zuriickreichende St6rungen der 
gcistigen und k6rperlichen Entwickhmg. Frfihzeitiges Auftreten yon Inuervations- 
st6rungen der 3[uskeln der oberen und unteren Extremit~iten. 

Gleichfalls friihzeitiges, auf viele Jahre zuriickreiehendes Au[treten sy mmetrischer 
Cholesteringichtknoten der Sehnen der oberen und Ulxteren Extremititten. An- 
wachsen bis zu Orangengr6Be. Auftreten xanthelasmatiseher Hautknoten und 
Bildung xanthelasmatiseher Kataraktc t. For~schreiten der degenerativen Geh- 
st6rungcn und der Abnahme der geistigen FAhigkeiten und ]~'unktionen. Sub finem 
progredienter Kr~fteverfall trod Auftre~en bulb~rer Symptomc. 

Be]uncle der Choles~ringichtknoten. Querschnitt dureh uugleiehmii.Big ver. 
zackte, ockergelbe, krystMlinisch mattglii.nzende Cholesterineinlagerungen, wie 
marmoriert erscheinend. - -  Mikroskopisch schm~ilere und breitere, dutch Aufnahme 
vort fettgel6stem Cho]esterin aufgequollene Bbldegewebsstr~nge. - -  In engerea und 
umfangreieheren SpaltrAumen krystallinische Abscheidungen yon Cholesterin. - -  
In deren Umgebung vielfach direkt angrenzcnde FremdkSrv-.rricsen- und Schaum- 
zellen. 

Dutch Obduktion, mikroskopische sowie dureh chemische Untersuchung des 
Zelxtralnervensystems festgCsstellte Befunde: Diffuse Gewebsdurchtrgakung mit 
Cholesterinfettgemengen und Auftreten m~cht~er Choiesterinfetteinlagerungs- 
hcrde mit mehr oder minder reiehlicher .~_uskrystallisation yon Cholestcrinkrystalle~t 
im Bereiche yon Pallidum, HirnschenkelfuB, ~Nucleus dentatus cerebeili, ghomben- 
eephalon, Medulla oblongata. Cervical- und Brustmark usw. Js'ehlende Beteiligung 
des mesenchymatischen Bindegewebs- bzw. Histiocytenapparates. 

1 Vgl. auch HaZlem'orden: Z. Neur. 161, 384 (1937). 

Yirchows Archiv, Bd. 306, 5 
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Stellenweise und umf/~nglichere degenerative Entmarkungen mit unscharfer 
Begreaztmg gegen die Umgebung im erw~,hnten und im benaehbarten Bereiche der 
Infiltrationz- bzw. Einlagerungsherde. Degenerative ZeUblithung der GanglienzeUen, 
Auftreten reiehlieher aus Gliazellen hervorgegangener xanthelasmatiseher Chol- 
esterinphagocyten im Kleinhirn und Riiekenmark. 

Fall B. V. E. bietet ~uBer dem auf Jahre zuriiekreichenden :4_uftreten 
symmetrischer Cholesterinsehnenknoten keinerlei Anzeichen einer A]I- 
gemeinerkrankung. Insbesondere fehlen nerv6se Symptome, die auf herd- 
fSrmige eholesterinige Einlagerungen und degenerative Ver~nderungen 
im Bereiche des Hirnstammes, Kleinhirnes, der Medulla usw. sehlieBen 
]assert ~51rden, wie sie das Krankheitsbfld des Typus Bogaert-Scherer 
wesentlieh eharakterisieren. Wenn aueh der morphologisehe Befund der 
cholesteringichtknoten/~hnliehen Sehnengeschwfilste weitgehende -SAm- 
]ichkeit mit den Sehnenknotenbefunden der F/~lle vom Typus Bogaert- 
Scherer V. P. (1) und V. E. (2) bietet, so weieht dieser, sowie insbesondere 
auch das Ergebnis der ehemisehen Untersuchungen in zweifaeher Hin- 
sieht, yon diesen Befunden ab. 

i. In dem Au/treten relativ um/iinflicher Schaumzel~nnester neben der 
allerdings auch in diesem Falle fiberwiegenden Bildung yon Dureh- 
tr/inkungsarealen der Zwischengewebsfasern und yon Einlagerungen 
tropfiger Cholesterinfettgemenge in den interfibrill/iren Spaltr/iumen des 
S ehnenzwisehengewebes. 

2. In den] morphologischen Befunde der der vermehrten SchaumzelJen- 
bildung entsprechend niedrigem Verhaltnisse yon /reiem Cholesterin zu 
Cholesterinester~ yon 1,2 : 1 gegeniiber 40 : 1 bzw. 81,3 : 1 bei Fall V. P. (1) 
bzw. V. E. (2). 

Dessen ungeaehtet steht Fall B.V.E. (3) unter Hinweis auf die 
niiehst blutsverwandtschaftliche (schwesterliche) Beziehung zu Fall 
V. E. (2), efilem tyloischen Falle yon Bogaert.Schererscher Krankheit ,  
konstitutions- und erbbiologisch n/iher, als es seine insbesondere in Be- 
ziehung auf zentralnerv6ses Befallensein so lfickenhaffe Symptomato- 
logie anzuzeigen scheint. Es handelt sieh jedenfalls mn eine in einem 
Stadium minderer Entwicklung zum Sti]lstande gekommene St6rung 
der allgemeinen Cholesterinstoffwechselsteuerung oder zumindest um 
eine Aberration des normalen Cholesterinstoffwechsels in eine Riehtung, 
in der die Entwickhmg zu Typus Bogaert-Scherer gelegen ist. 

Sp~teren Forsehungsarbeiten oblie~ es, der L6sung der Frage 
ns ob die grunds&tzlieh di//erenten Steuerungsst6rungen 
des Cholesterinstoffwechsels bei den beiden Krankheitsgruppen yon 
vorwiegend etxraceUul's Cholesterin- und vorwiegend intracellul&rer 
Cholesterinesterlipoidose in Anbetraeht der in der Familienanamnese 
regelm/iBig immer wieder vermerk-ten erbbiologischen Hinweise in einer 
erbmgiflig prim/ir degenerativen Erkrankung di//erenter Zentren bzw. 
zentraler Systeme ihre Ursache finden, deren supponierter Sitz auf 
Grund der vorliegenden pathologisch anatomischen Befunde im Bereiche 
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des Pa/llidum, des Hirnschenkelful~es, des vorderen Anteiles des Rhomben- 
cephalon bzw. Tegmentum und der Medulla oblongata zu suchen sein 
k6nnte. 

Die Theorie einer allgemeinen Granulomatose als primare Xrankheitsursache 
ist aus Griinden, die ich an anderer Stelle ausfiihrlicher zu behandeln Gelegenhcit 
nehmerL werde, fiir die Pathogeaese sowohl der vorwiegead e.x~traceLlul~r infiltra- 
tiven (Typus Boga~rt-Scherer), als auch der intracellulitr xanthela~matischen 
Cholesterinlipoidose (Typus Schiiller-Christian, Xanthclasma der Haut) entschieden 
abzulehnen. 

Ich mSchte die vorliegende ~fitteilung nicht abschliel~en, ohne aus 
Griinden einer einheitlichen Namensgebung f-fir die auf St6rung der zen- 
tralen Cholesterinstoffwechselsteuerung zurfickzuftihrenden allgcmeinen 
Cholesterinlipoidosen folgendes Einteilungsschema in Vorschlag zu 
bringen. 

Wenn auch yore streng chemischen Gesichtspunkte aus das reine Cholesterin 
nicht als Lipoid zu betrachten ist, so halte ich es bei der Ahnlichkeit seiner physi- 
kalischen Eigcnschaften, sowie insbesondere bei der pathogenetischen Beziehung 
des Cholesterins und seiner Ester, die man fiiglich zu den Lipoiden zu z~hlen be. 
rechtigt ist, zu Erkrankungsformen, die kiiaisch und pathologisch-anatomisch mit 
den phosphatitidigen und cerebrosidzelligen Lipoidosca in eine Gruppe zusammen- 
gefaBt werden, yore ~llgemein pathologischen Standpunkte aus ffir gerechtfertigt, 
die bisher vor~ mir und anderen gelegentlich gebrauchte Bezeiclmung ,,Chol- 
esterinosen" durch die allgemeinere Benennung ,,Cholesterinlipoidosetl" zu er- 
setzen. 

Im folgenden das Einteilungsschema: 

Allgemeine Chelesterflflipoido~n. 

I. AJlgemeine vorwiegend extracellulgr infiltrative Cholesterindurch- 
tr~nkungslipoidosen, 

a) des Zentralnervensystems und der Sehnen (Typus Bogaert-Scherer), 
b) der Haut  (Urbachs extracetluls ,,Cholesterinose"). 
I I .  Allgemeine vorwiegend intracellulgre, (,,xanthelasmatische") 

Cholesterinester- Speichertmgslipoidosen, 
a) des Zentralnervensystems und der inneren Organe (Typus Schtiller- 

Christian), 
b) der Haut  (Xanthelasmatose der H~ut). 
An_hang: Region'&r lokalisierte Schaumzellenbildungen. 

Zusammenfassung. 

1. Besprechung u n d  vergleichende Betrachtung tiber die patho- 
chemischen und pathologischen Befunde der beiden :F~lle V. P. (1) und 
V. E. (2) yon vorwiegend extracellul/ir infiltrativen Cholesterindurch- 
tr/~nkungslipoidosen vom Typus Bogaert.Scherer und dem Falle B . V . E .  {3) 
yon familiS, rer Cholesterinsehnengicht. 

2. Aus dem chemischen, dem allgemein pathologischen und morpho- 
logischen Befunde und der Gesetzm/iBigkeit, nach der die Biidung 

5* 
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xanthelasmatischer (cholesteriniger) Schaumzellen das tdberwiegen der 
Cholesterinester fiber freies Cholesterin zur Voraussetzung hat, ergibt 
sich die grunds~tzliche Trennung der beiden Hauptgruppen der all- 
gemeinen Chotesterinlipoidosen in Gruppe I "der extracellul~r infiltrativen 
Cholesterindurchtr~nkungslipoidose vom Typus Bogaert-Scherer (und 
der Haut), gekennzeichnet durch das ~berwiegen yon freiem Cholesterin 
iiber Cholesterinester und in Gruppe II  yon intracelluls 
tischer Speicherungslipoidose vom Typus Sch/iller-Christian (und der 
Haut) charakterisiert durch das massenhafte Auftreten xanthelasmatischer 
Schaumzel]en und das ~berwiegen yon Cholesterinestern fiber freics 
Cholesterin. 

3. Fall B. V. E. (3) hat mit Fall V. P. (1) und Fall V. E. (2), beide 
vollentwickelte Formen yon Bogaert-Schererscher Krankheit ,  das sym- 
metrische Auftrcten yon Cholesteringichtknotea der Sehnea gemeinsam. 

4. Fall B. V. E. (3) ist mit Rficksicht auf die n~chst blutsverwandt- 
schaftliche (schwesterliche) Beziehung zu Fall V.E.  (2) als Fall yon 
famili~rer Cholesterinsehnengicht aufzufassen. 

5. Fall B. V. E. (3) kann aber im Hinblicke auf das Fehlen zentral- 
aervSser InnervationsstSrungen, die ~uch auf das Nichtvorhandensein 
yon Cholesterindurchtr~akung..-~realeu bzw. Einlagerungen im Hirn- 
stamme, Kleinhirn, Rfickenmark usw. schliel3en lassen, nicht ~Is Typus 
Bogaert-Scherer angesprochen werden. 

6. Andererseits steht lest, dal] es gewisse sehr neanenswerte morpho- 
logische und auch pathochenfische Paralellismen mit den chemischen 
Vers der Sehnengichtknoten der F'/i, lle yon Typus Bogaert- 
Scherer gibt., die es als gerechtfertigt erscheiaen lassen, eine wenigstens 
rudiment/i, re Umstellung des Cholesterinfettstoffwechsels in der Richtung 
der ffir diesen Typus charakteristischen erbbiologisch verankerten, 
zentralnerv5s bedingten. SteuerungsstSruag des Cholesterinstoffwechsels 
anzunehmen. 

7. Unter andercm ist es das chemsich und morphologisch so kennzeich- 
nend in Erscheinung tretende relative ~berwiegen des Neutralfettes im 
Verh/iltnisse yon Neutralfett zu Gesamtcholesterin der F~tlle der Gt~lppe I 
gegenfiiber der F~lle der Gruppe II,  das den Fall B. V. E. (3) in seiner 
Stelhmg im System der allgemeinen Cholesterinlipoidosen den F~llen 
der Gruppe I ns 

8. Die chemischen Vorg~nge, die zu dem grunds'/i, tzlich entgegen- 
gesetzt gcrichteten Cholesterinester-Cholesterinverh~ltnisse und zu dem 
relativen ~berwiegen bzw. Zurticktreten der Neutralfette im Cholesterin- 
fettgemenge fiihren, werden dutch Lipaseschwund fiir die F~lle der 
Gruppe I und Lipaseiiberproduktion ffir die F~tlle der Gruppe I [  
erkls 

9. Unter Hmweis auf die neben den Cholesterindurchtr/~nkungs- und 
Einlagerungsarealen vorhandenen stellenweisen und umf~nglicheren 
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Entma.rkungen werden (lie zweifellos zeitlieh vorhergehenden degenera- 
riven Ver/knderungen im Zent, ratnervensvstem urs/iehlieh mit der all- 
gcmeinen S~euerunCsst6rung des Cholesterinlipoidstoffweehsels in Zu- 
sammenhang gebraeht. 

10. Unter  neuerlieher Heranziehung der sehwesterliehen Blut.~verwandt- 
s(:haft zu F~II V. E. (2) ergibt sich der Sehlul3, dab ffiv Fall B. V. E. (3) 
fiber die Annahme einer familiiiren Cholesterinsehnengicht hinaus eim �9 
konstitionell bzw. erbbiologiseh bedingt, e Beziehung zum Tyims Boagert- 
Soberer besteht. 

11. Auf Grund der vorliegenden pathologiseh anatomisehen J3efunde 
,,rod der in der l'.'~mfilienanamnese regelm/tt~ig vermerkten Vererbungs- 
da.ten wez'den (lie grunds/itzlich differenten Steuerun~sst6rungen des 
Cholesterinstoffweehsels bei vorwiegem[ extraeellulS, rer Cholesterin-und 
iut,'acelluliirer Cholesterinest.,,rlipoi, lose mit erbmiiltig primiir de.~enera tiven 
Erknmkung,:n differenter Zemren bzw. zentralnerv6.~er ,qvsteme in 
m'si:kehtiehen Zus~mmlenhang gebracht. 

12. Die Theorie einer allgemeinen Granulomatose al.~ primitre Krank- 
heit.-:ursache fib' die Pathogenese beider Gruppen der -~llgemeinen Chol- 
esterinlipoidosen wird ent,sehie(len ~b~elelmt. 

13. Einteihmgsschema dec a[t,~emeinen Cholesterinlipoido.~,:'n. 
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