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Ein weiterer Fall von Morbus Gaucher beim Siiugling.
Von
E. Schairer.
Mit 6 Abbildungen (8 Einzelbildern) im Text.
( Eingegangen am 20. Juli 1942.)

Morbus Gaucher im Siuglingsalter ist recht selten. Bisher sind im
Schrifttum alles in allem etwa 15—20 Fille beschrieben, jedoch nur
einige wenige davon vollstindig untersucht (de Lange®). So diirfte es
schon deshalb gerechtfertigt sein, einen weiteren Fall zu versffentlichen,
bei dem nicht nur Leber und Milz, sondern zahlreiche Organe histologisch
untersucht wurden. Mitteilenswert scheint mir der Fall besonders dehalb,
weil mehrere Organe, neben Leber und Milz auch Lunge und Gehirn,
chemisch auf ithren Lipoidgehalt gepriift wurden. Diese Untersuchungen
wurden liebenswiirdigerweise von Klenk % ausgefithrt, der seine Lr-
gebnisse in der Zeitschrift fiir physiol. Chemie versffentlichte. ¥he ich
auf diese Befunde im Zusammenhang mit den Ergebnissen der histo-
logischen Untersuchungen eingehe, méchte ich kurz das Wichtigste aus
der Krankengeschichte berichten *.

In der Familienvorgeschichte des Kindes nichts Erwihnenswertes. aufler einer
Totgeburt der Mutter vor 3!, Jahren. Keine Geschwister. Das minnliche Kind
wurde rechtzeitig geboren und wog bei der Geburt 4+ kg. Es wurde 3 Monate gestills
und bekam dann noch 2 Moenate Zwiemilch. Seit dem 3. Mouat fiel der Mutter eine
vewisse Nackensteifigkeit auf. Im Alter von 4%, Monaten erkrankte das Kind an
,,Keuchhusten”™ und Bronchialkatarrh. Is bekam o6fter Erstickungsanfille. Im
Krankenhaus wurde eine erhebliche Nackensteifigkeit festgestellt, ferner Stridor
und Cyanose. Uber den Lungen Schachtelton, Brummen und Knurren. Rént-
genologisch war zuniichst keine Lungenentziindung nachweishbar. Die Milz und die
Leber erwiesen sich als stark vergréfert. Spiter war das Kind somnolent, zeigte
Trismus und Schlingheschwerden, so dall an einen Tetanus gedacht wurde. In
den letzten Tagen vor dem Tode war eine ausgedehnte Lungenentziindung klinisch
nachzuweisen. Eine Untersuchung des Augenhintergrundes ergab keine Besonder-
beiten. Das Kind starb im Alter von 3 Monaten.

Die Sektion (1082/38) ergab als aunffallendsten Befund eine VergréBerung der
Milz (130 g) und der Leber (350 g). Die Leber hatte eine blaBgelbe Farbe und eine
verwaschene Zeichnung, die Milz war hellgraurot und man sah zahlreiche graugelbe,
knotchenformige Gebilde, die zunichst fiir Follikel gehalten werden konnten. Die
Lymphknoten im Mesenterium und entlang der Bauchaorta waren etwas ver-
groflert und auf dem Schnitt von blaBgelber Farbe. Die ubrigen Lymphknoten-
gruppen waren o. B.

* Herrn Prof. Dr. Ibrahim, Direktor der Universitits-Kinderklinik Jena,
maéchte ich fiir die freundliche Uberlassung der Krankengeschichte besonders danken.
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Die Lungen waren in den vorderen Teilen geblaht, in den hinteren abhingigen
Teilen fest, hepatisiert, von grauroter Furbe und glatter, ziemlich trockener Schnitt-
fliche. Das Knochenmark war iiberall blafirot. Die iibrigen Organe zeigten keine
Besonderheiten.

Die histologische Untersuchung der Organe ergab zunichst einmal in Milz,
Leber, Lymphknoten und Knochenmark das Bild des Morbus (Gaucher, wie es
immer wieder bei Erwachsenen und bei Sauglingen beschrieben wurde. In der
Milz fanden sich ausgedehnte Lager von Guaucher-Zellen in der Pulpa; daneben
waren die Zellen in den Lymphkndtchen zu finden. sowohl um die Zentralarterie
wie in der Peripherie. Manchmal waren die Lymphknétchen véllig durch Gaucher-
Zellen ersetzt.

Die Gaucher-Zellen zeigten die bekannten Merkmale: GroBe, blasse Zellen mit
knitteriger Protoplasmastruktur und einem oder mehreren, meist am Rande liegen-
den Kernen. Der Zelleib farbt sich mit Eosin ausgesprochen rot., hei Mallory-
Farbung hellblau. Mit Scharlachrot bekommt man nur eine ganz leichte blaurote
Anfarbung der gespeicherten Substanz. Andere Lipoidfarbemethoden ergeben keine
Firbung.

Auch in der Leber werden ziemlich zahlreiche Gaucher-Zellen gefunden. Sie
liegen zum Teil im periportalen Bindegewebe, zum groferen Teil inmitten der
Leberlappchen, besonders in den zentralen Teilen, wo sie zwischen die Leberzell-
balken und die Capillarendothelien. oft in Form von Nestern, eingefiigt sind. An
diesen Stellen ist das kollagene Bindegewebe deutlich vermehrt und seine Fasern
umspinnen die Gaucher-Zellen. Jedoch besteht kein Urabau der Leberlippchen.

In den Lymphknoten sind die Sinus frei. Dic Guucher-Zellen liegen an der Stelle
des Reticulums und verdringen die Lymphocyten. Im Knochenmark sind die
Gancher-Zellen ziemlich diffus, einzeln oder in kleinen Nestern zwischen den anderen
zelligen Elementen verstreut.

Neben diesen Organen, die auch beim Morbus Gaucher des Erwachsenen
befallen sind. enthalten wie in den Fillen von Hamperl 3, Jennyt, Kohne™ u. a.
auch in unscrem Falle noch andere Organe Gaucher-Zellen.

Im Thymus ersetzten die Gaucher-Zellen in groflem AusmalBe das normale
Gewebe, vor allem das Rindengewebe; nur noch um die zum Teil nekrotischen und
verkalkten Hassallschen Woérperchen waren spirliche Lymphoeyten vorhanden.

In den Tonsillen fanden sich die Gaucher-Zellen im lymphatischen Gewebe in
der Umgebung der Kapsel, nicht ju den Funktionszentren. Auch in den Lymph-
knotchen des Dunndarmes, des Dickdarmes und der Appendix waren ganz ver-
einzelte Gaucher-Zellen, ebenfalls an der Peripherie, aufzufinden.

In der Nebennierenrinde (Zona fasciculata und reticularis) waren sie ganz ver-
einzelt um die Capillaren herum nachweisbar; sie unterschieden sich von den Epi-
thelzellen besonders durch die mangelnde Farbbarkeit mit Scharlachrot. Struktur
und GréBe der Nebennieren ergaben keine Abweichungen vomn Normalen. -—
Auch die iibrigen innersekretorischen Organe (Schilddriise, Hypophyse, Pankreas,
Hoden) wurden untersucht und keine Gaucher-Zellen gefunden, ebensowenig in der
Herz- oder Skeletmuskulatur. in den Nieren, den Speicheldriisen oder der Haut,
Nirgends Hamosiderinablagerungen.

In den Lungen bieten die makroskopisch als pneumonisch infiltriert anmutenden
abhéngigen Teile cin Bild, wie es dhnlich Hamper! ® beschrieben und abgebildet hat,
Die Alvcolen sind angefillt durch mittelgroBe bis ganz groe Zellen, die véllig den
Gaucher-Zellen gleichen (s. Abb. 1 u. 2). Die Zellen sind ein- und mehrkernig. Der
Zelleib zeigt die knitterig-feingranulire Struktur der Guucher-Zellen, manchmal
auch gréflere Vakuolen. Bei Scharlachrotfirbung finden sich nur in einzelnen
Zellen sparliche, feine, sich leuchtendrot firbende Tropfchen; im brigen gibt der
Zellinhalt die Reaktion der Gaucher-Substanz. Dadurch und durch die knittrige
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Protoplasmastruktur unterscheiden sie sich deutlich von den gewéhnlichen Alveolar-
zellen. In manchen Alveolen sieht man einen Untergang der Kerne in den be-
schriebenen Zellen; das Protoplasma scheint zu zerbréckeln und farbt sich bei
H.-E.-Firbung dunkelrot. Auch in den Lichtungen der kleinen Bronchien. deren
Lpithel haufig fehlt. sind diese grolen Zellen nachweisbar (s. Abb. 1). Die gewihn-
lichen Exsudatzellen, wie Leukocyten und Lymphoeyten, treten an Menge hier
und in den Alveolen véllig zuriick. Nur an ganz vereinzelten Stellen enthalten die
Alveolen neben den beschriebenen Zellen reichlichere Leukocyten. In den Alveolar-
winden selbst sind Gaucher-Zellen nicht nachweishar.

AbD. 1. Lunge mit Geucker-Zellen in den Alveolen und in einem kleinen Bronchus th,
Medlory-Firbung. Vergr. 3300fach.

Dall Gaucher-Zellen in der Lunge vorkommen konnen, geht aus
Beobachtungen im Schrifttum (Merklen, Hirner und Warter 1) hervor,
bei denen im Sputum Gaucher-Zellen nachweisbar waren. Es ist auch
nicht anzunehmen, dafl in solchen Fillen nur das lvinphatische Gewebe
im Bereiche der Lunge im Sinne des Morbus Gaucher umgewandelt war,
wie Myers 12 es in seinem Falle nachwies. In diesem Falle fehlten auller-
dem die Gaucher-Zellen im Sputum. Zehnder '* hat in einem Falle (Falll,
10jihriges Méadchen) rontgenologisch eine Verdichtung des Lungen-
gewebes beobachtet und auf eine Infiltration mit Gancher-Zellen zuriick-
gefiithrt (kein Auswurf).

Oberling und Woringer 13 sowie Hamperl® und Donat ¥ haben yganz
entsprechende histologische Befunde an den’ Lungen erhoben wie wir.
Sie nahmen an, dal} diese in den Alveolen liegenden Zellen die Gaucher-
Substanz enthalten, also als Gaucher-Zellen zu bezeichnen sind. Jedoch
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war der Beweis dafiiv allein durch den histologischen Befund nieht
véllig erbracht. In unserem Falle konnte von Klenk 7 eine grofle
Menge des fiir M. Gaucher charakteristischen Lipoids (0,20 g aus 118 ¢
Frischsubstanz und 20,5 g Trockensubstanz) bei der chemischen Unter-
suchung nachgewiesen werden. Dies scheint mir den endgiiltigen
Beweis zu liefern, daff in den grofen Zellen der Alveolen beim Morbus
Gaucher die Gaucher-Substanz gespeichert ist.

Abb. 2. Gaucher-Zellen in Lungenalveolen. Iallory-¥irbung. Vergr. SoOfach,

Der klinische Verlauf des Morbus Gaucher beim Sdugling ist dadurch
ausgezeichnet, daf die Kinder sich in den ersten Monaten gewdhnlich
normal entwickeln, daB dann aber, wie auch in unserem Falle, sich
Storungen von seiten des Zentralnervensystems zeigen. Man findet
Opistothonus, hypertonische Muskelstarre, Augenmuskelstérungen, Dys-
phagie, Trismus, Atmuugsstirungen. In unserem Falle war der Opistho-
tonus irn Alter von 3 Monaten das erste Symptom. Spdter kamen At-
mungsstérungen, endlich Trismus und Schlingbeschwerden hinzu. Der
Augenhintergrund war ohne krankhaften Befund und auch die histo-
logische Untersuchung des Auges ergab keine Besonderheiten.

Da nur beim Siuglingsgaucher derartige nervise Stérungen auf-
treten, lag nahe, anzunehmen, dafl der Aufbau des Gehirns im Gefolge
dieser Erkrankung leide. Durch chemische Untersuchungen an Ge-
hirnen von wachsenden Tieren und Menschen ist bekannt, dafl im Gehirn
von Neugeborenen die Cerebroside sehr spirlich sind and im Siuglings-



730 E. Schairer:

alter nur langsam angebaut werden, wihrend die Cholesterinfette und
vor allem die Phosphatide viel schneller jhren vollen prozentualen Anteil
erreichen 1% 15,

Tropp ® nahm an, daB die Cerebroside in der Milz, wo sie auch beim
normalen Tier in kleinen Mengen nachzuweisen sind, und im {ibrigen
RES gebildet und von da dem Gehirn zugefiihrt werden. Beim Morbus
Gaucher soll eine Unfihigkeit des RES bestehen, die Substanzen abzu-
geben. Deshalb miisse im Gehirn ein Mangel eintreten, der dann zu
bestimmten Stérungen fiihre.
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AbDh. 3. Ausschnitt ans der Britcke. Untergehemde Ganglicnzellen () und Glinstrauchwerk
(i, Kresylviolett, Vergre. 300fach,

Schanitz 1 hat, auf diesem Gedanken fullend, bei jungen Hunden die
Milz entfernt und festgestellt, dafl zwar hiernach eine Verschiebung in
den Lipoiden des Gehirns eintritt, aber eher im Sinne einer Steigerung
der Cerebrosidablagerung und Phosphatidablagerung und einer relativen
Verminderung des Gehaltes an Cholesterinfetten. Klenk 5 hat groBere
Teile unseres Gehirns, das wenige Stunden in Formalin geleven hatte,
untersucht und konute weder Vermehrung noch eine erhebliche Ver-
minderung der Cerebroside feststellen. 1,2% der Trockensubstanz des
Ciehirns unseres 8 Monate alten Kindes bestanden aus Cerebrosiden,
withrend Sehwwirth 15 bei normalen Neugeborenen 0,05%, bei 13 bzw,
14 Monate alten normalen Kindern 1,5% bzw. 2,7% fand. Die einzige
Verschiebung, die Klenk 5b in unserem Falle auftiel, war eine Verminde-



Ein weiterer Fall von Morbus Gaucher beim Sdugling, 31

rung des Phosphatidgehaltes, die jedoch durch die Formalinfixierung
bedingt sein konnte.

In unserem Falle sprachen die chemischen Befunde also nicht fiir die
oben erwahnte Hypothese. Die histologische Untersuchung des Gehirns
war insofern wichtig, als Oberling und Worlinger 3 und besonders Lindan 10
beim Singlingsgaucher Verinderungen an den Ganglienzellen feststellen
konnten, dhnlich wie bei der Niemann-Pickschen Krankheit, also eine
Aufblahung der Ganglienzellen durch die Einlagerung einer Substanz,
die farberisch der der Gaucher-Zellen entsprach. Kihne? fand derartige
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Abb, 4 Aus dem Nuclens dentatus.  Untergehende Ganglienzellen () und gewucherte
Glin (). Kresylviolett, Vergr. 300fach.

Aufblihungen in seinem Fall nicht. dagegen Verinderungen im Sinne
der chronischen Ganglienzellerkrankungen Nissls in  Groflhirnrinde,
Stammknoten, Mittelhirn und Kleinhirn.

In unserem Falle waren ebenso wie in dem Adhnes unspezifische
Ganglienzellveranderungen, zum Tell im Sinne einer Schrumpfung,
haufiger aber im Sinne der schweren Ganglienzellerkrankung Nissls.
die bis zu vélligem Untergange fithrt, zu finden. In der GroBhirnrinde
und in den Stammknoten waren diese Verdnderungen nicht sehr erheb-
lich. Sie betrafen hier nur vereinzelte Ganglienzellen, die zum Teil
im Zustand der Schrumpfung und Auflésung sich befanden, wobei man
oft deutlich Neuronophagic beobachten konnte. Ausgedehnte Unter-
ginge mit Gliazellwucherungen und Ausbildung eines Gliastrauchwerkes
waren hesonders in den Kernen der Briicke (s. Abb. 3) im Olivenkern
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und im Nucleus dentatus zu finden. Im letzteren waren iiberhaupt
nur noch ganz spirliche Ganglienzellreste erhalten (Abb. 4). Die Purkinje-
Zellen zeigten nur leichtere Schrumpfungserscheinuengen. Die Zellen
des Riickenmarkes waren noch frei. Die noch erhaltenen Ganglienzellen
zeigten in allen Teilen des Gehirns ein oft merkwiirdig hyalin aussehendes
Protoplasma, was auch Hamperl® in seinem Falle auffiel.

Aufler diesen unspezifischen Verdnderungen waren aber im Gebiet
der Stammknoten, wenn auch nur vereinzelt, deutliche Speicherungs-
erscheinungen an groBeren Ganglienzellen zu erkennen (3. Abb. 5 und ).

5
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Abbh, o Aus den Stammknoten.  Ganglicnzellen mit verklumptem Tigroid. randstiindizem
Keen umil Speicherung einer kirnigen Substanz (s). Kresyviviolett., Vergr. 630fach,

Der Kern war an den Rand der Zelle gedrangt und vielfach geschrunmptt.
Das Tigroid war am Raude der Zelle verklumpt. Daneben fanden sich
grisfiere Vakuolen, vor allem am Rande. die eine Auflockerning und un-
scharfe Begrenzung des Zelleibes verursachten. In der Mitte dieser Zellen
fand sich eine kornige Masse, die farberisch ganz der Gaucher-Substanz
entsprach, vor allem keine Lipoidfirbung gab. In anderen Zellen in der
Umgebung der geschilderten waren die gleichen Verklumpungs- und
Auflésungserscheinungen nachzuweisen. Es fanden sich Vakuolen im
Protoplasma, Verklumpungen des Tigroids; jedoch war eine deutliche
Speicherung nicht wahrzunehmen (Abb. 6a). In den Gliazellen nirgends
Speicherung.

Wir fanden also am Gehirn unseres Falles die beiden im Schrifttum
geschilderten Verinderungen uebeneinander. Allerdings standen die
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Vorginge im Sinne der einfachen Ganglienzellschrumpfung bzw. der
schweren Ganglienzellerkrankung bis zu vélligem Untergang ganz im
Vordergrunde. Speicherung war nur in einzelnen Zellen zu bemerken,
die daneben weitere Zeichen der Schiadigung boten. Bei diesem Befunde
ist es nicht verwunderlich, dafl chemisch eine Vermehrung der Gaucher-
substanz im Gehirn nicht nachweisbar war. Den Beweis, dafl die ge-
schilderten Ganglienzellen etwa die Gauchersubstanz speicherten, kénnen
wir deshalb nicht fihren.

Vielleicht ist das Alter, das der Saugling erreicht, wichtig dafiir,
welche der beiden geschilderten Verinderungen vorherrscht. Der Sdug-
ling Lindawus*® war immerhin 14 Monate alt geworden, wihrend der

i Iy ©

Abb. 5. Gauglicuzellen aus ilen Stammknoten. a) tieschrumpfte Zelle mit verklnmptein
Tigroid und zum Teil vakuolisicrten Protoplasma.  Keine Speicherung. b Zelle mit am
Rande verklumptem Tigrnid und Speicherung einer kienigen substanz (s). ¢) Grofle Zelle,
chenfalls mit Speicherung (). Tigroid in Auflisung.  Starke Vakuolisierung des Proto-
plasmas am Ramde mit unscharfer Desrenzung. Kresvlviolett,  Vergr. 1600fach.

unsere sowie der Adhnes 7 nur 8 Monate alt war. Die Falle von Oberling
und Woringer 1 erreichten ein Alter von 11 bzw. 1 Monat. Nur in dem
Falle von Lindaw waren reichliche Speicherungserscheinungen nach-
weisbar, wobei allerdings betont werden mufl, dal chemische Unter-
suchungen avich der inneren Organe im Falle Lindaus nicht durchgefiihrt
wurden. In den Fillen Oberlings waren vor allem Ganglienzelldegenera-
tionen und nur fragliche Speicherungen nachzuweisen; in unserem Falle
herrschten ebenfalls die Degenerationen vor. Kéhne konnte schlieilich
itberhaupt keine Speicherung finden. An der weillen Substanz des
Gehirns und des Riickenmarkes waren in unserem Falle keine krank-
haften Verinderungen nachweisbar. Vor allem erwiesen sich die Mark-
scheiden bei allen Farbungen als vollig intakt und gut entwickelt. Es
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bestand auch keine Gliavermehrung; Fettkornchenzellen waren nirgends
zu sehen.

Fassen wir unsere Ergebnisse zusammen, so missen wir sagen, dall
fur die Hyvpothese, daB infolge der Retention der Gaucher-Substanz im
RES eine degenerative Erkrankung des Gehirnes eintreten soll, ein
positiver Beweis nicht méglich war. Die Cerebroside waren in unserem
Gaucher-Gehirn nicht vermindert. Dies ist nicht so sehr verwunderlich,
wenn wir wissen, dafl es nach Entfernung der Milz beim wachsenden
Tier nicht zu einer Verminderung, sondern zu einer Vermehrung der
(‘erebroside und Phosphatide des wachsenden Gehirns kommt. Auch
die Tatsache, dafi der cerebrosidreichste Teil des Zentralnervensystems
das Ritckenmark ist (Sehmitz11) und dal} dieses in den untersuchten
Fillen von Morbus Gauecher immer verschont blieb, spricht dagegen,
dal} die Zusammenhinge einfach in einem Mangel der Gaucher-Substans
zu suchen sind.

Auch die neuesten chemischen Untersuchungen an Gaucher-Fallen.,
die Alenk % ausfithrte, sprechen nicht fiir die Troppsche Hypothese,
sondern eher fiir eine allgemeine cellulire Stérung beim Morbus Gancher.
wie sie auch Letterer ? auf Grund seiner Beobachtungen angenommen hat.
Klenk konnte nachweisen, dafl die faucher-Substanz in der Milz beim
rwachsenengaucher ebenso wie in unserem Kinderfall nicht wie das
Cerasin des Gehirns Galaktose, sondern nur Glucose enthilt, worauf
schon dghion ' und Hallidey und Mitarbeiter * hinwiesen.

Nach dieser Feststellung haben Klenk und Rennkamp® die Lipoide
der normalen Rindermilz eingehend untersucht und dabei unter anderem
vefunden, daBl in deren Clerebrosiden Galaktose und Glucose im Ver-
haltnis 3 : 2 vorhanden sind. Bei der Gancherschen Krankheit scheint
nur das glucosehaltige Cerebrosid in grofien Mengen gebildet oder ge-
speichert zu werden. Klenk 8 meint, daB unter Umstanden verschiedene
Zellarten der Milz fiir die Bildung der verschiedenen Cercbroside ver-
antwortlich sein konnten, von denen dann nur eine beim Morbus Gaucher
erkrankt ware.

Auch beziglich der Art der eingebauten Fettsiuren unterscheiden
sich die Cerebroside des (iehirns und der Milz wesentlich. In unserem
Sduglingsgehirn entsprach die Menge wie die Zusammensetzung der
Cerebroside der Norm. Jedenfalls fehlten grobere Abweichungen. Dies
spricht, wie schon oben betont, gegen die 7T roppsche Hypothese, die die
Gehirnveranderungen bei Siuglingsgaucher einfach durch einen Mangel
an Cerebrosiden erklirt.

Aber auch die anatomischen Befunde am Gehirn sind mit dieser
Annahme nicht in Ubereinstimmung zu bringen. Die Cerebroside sind
nach den Angaben des Schrifttums vorwiegend in die Marksubstanz
des Gehirns eingebaut. Deshalb ist auch erklarlich, dal sie bel Neu-
geborenen noch weitgehend fehlen, deren Mark noch nicht gereift ist.
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Deshalb findet man sie in besonders grofler Menge in dem markreichen
Riickenmark. FErkrankt sind aber beim Siduglingsgaucher nicht die
Markscheiden, sondern die Ganglienzellen. Diese enthalten als Lipoide
besonders die Ganglioside (Alenk), die allerdings mit den Cerebrosiden
chemisch verwandt sind und ans ihnen durch Einbau von Zucker und
Neuraminsiure hervorgehen kénnen. Es wire deshalb vorstellbar, dal}
beim kindlichen Gaucher die Stoffwechselstorung aunch auf die Ganglio-
side ansgedehnt ist in der Weise, dafl vielleicht ihre Bildung irgendwie
gestért wird. Infolge dieses Mangels konnte es zur Degeneration der
Ganglienzellen kommen. Die in einzelnen Zellen gespeicherte Substanz
kénnte Kerasin sein, dessen weiterer Aufbau zu Gangliosiden nicht
mdoglich ist.

DafB diese Stérungen nur beim Siugling auftreten. kinnte auf der
gleichen Linie wie die Tatsache liegen, daBl nur beim Saugling Gancher-
Zellen im Thymus, in den Tonsillen, den lymphatischen Apparaten des
Darmes, den Nebennieren beobachtet werden. Weitere Fortschritte
werden in der Erkenntnis der Stoffwechselstérungen beim Morbus
Gaucher wohl nur durch die genane Analyse neuer Fille unter enger
Zusammenarbeit der Chemiker und Morphologen erzielt werden kénnen.

Zusammenfassung.

1. Es wird ein weiterer Fall von Morbus Gaucher beim Saugling
beschrieben, der unter cerebralen Erseheinungen im 8. Lebensmonat
starh.

2. Die Untersuchung der Organe ergab das typische Bild des Sang-
lingsgaucher mit Gaucher-Zellen nicht nuc in Milz, Leber, Lymphknoten
und Knochenmark, sondern auch im Thymus, in den Tonsillen, den
Iymphatischen Apparaten des Darmes, der Nebennierenrinde und be-
sonders in der Lunge.

3. In den Lungen wurde durch chemische Untersuchuny eine erheb-
liche Anhiufung von Gaucher-Substanz gefunden (Klenke ) und da-
durch der sichere Nachweis erbracht, dal die in den Alveolarzellen ge-
speicherte Substanz tatsichlich die Gaucher-Substanz ist.

4. Tm Gehirn waren in erster Linic degenerative Ganglienzellver-
anderungen vorwiegend im Gebiet der Briicke und des Kleinbirns, aber
auch in der GroBhirnrinde und in den Stammknoten vorhanden:; daneben
fanden sich aber vereinzelt Speicherungen einer kornigen Substanz in
Ganglienzellen vor allem der Stammknoten. Die chemische Untersuchung
des Gehirns, die von Klenk * ausgefithrt wurde, ergab weder eine Ver-
minderung noch eine Vermehrung der Cerebroside gegeniiber Gehirnen
normaler, gleichaltriger Kinder. Wihrend im Gehirn das normale,
galaktosehaltige Kerasin gefunden wurde, wurde in den anderen chemisch
untersuchten Organen (Milz, Leber, Lunge) ein glucosehaltiges Cere-
brosid nachgewiesen.
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5. Die geschilderten Befunde machen die von Tropp aufgestellte
Hypothese iiber die Ursachen der cerebralen Stérungen beim Sauglings-
gaucher unwahrscheinlich. Vielmehr scheint der Morbus Gaucher durch
eine auf viele Zellarten ausgedehnte allgemeine Stoffwechselstérung
bedingt zu sein.
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